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Bei einem Neugeborenen, das mit anorektaler Fehlbildung (ARM) geboren wird, muss 
postnatal die Entscheidung getroffen werden, ob eine primär definitive Korrektur der 
Fehlbildung möglich ist oder ob ein Kolostoma angelegt werden muss und die definitive 
Operation zu einem späteren Zeitpunkt durchgeführt werden soll. Für die Planung der 
operativen Korrektur ist es essenziell, die zugrundeliegende Anatomie und Form der 
Fehlbildung zu kennen.  
Urogenitale Begleitfehlbildungen sind bei Neugeborenen mit anorektaler Fehlbildung häufig 
und müssen nach der Geburt mittels Bildgebung ausgeschlossen werden. Das 
Miktionszysturethrogramm (MCU) wird hierfür genutzt. Das MCU kann nicht nur zur Suche 
nach Begleitfehlbildungen, sondern auch zur gezielten Diagnostik beitragen. Mit Hilfe eines 
sorgfältig durchgeführten MCUs können auch die Darstellung oder der Ausschluss einer 
Kommunikation zum Urogenitaltrakt und die Operationsplanung erfolgen. 
 
Aufgabenstellung 
Ziel dieser Arbeit ist es, die Bedeutung des MCUs in der Diagnostik von Begleitfehlbildungen 
von Kindern mit ARM zu untersuchen. Zusätzlich soll die diagnostische Genauigkeit des 
MCUs und des distalen Kolostogramms für die Darstellung der zugrunde liegenden 
Fehlbildungsvariante untersucht werden. 
 
Methodik 
In einer retrospektiven Studie wurden 52 männliche und weibliche Patienten mit anorektaler 
Fehlbildung, die an der Charité-Berlin zwischen 2007 und 2014 operiert wurden, betrachtet. 
Es wurde nach Begleitfehlbildungen gesucht und bei den männlichen Patienten zusätzlich 




In die Studie wurden 26 Jungen und 26 Mädchen mit anorektaler Fehlbildung aufgenommen. 
Die Fehlbildungen wurden nach der Krickenbeck Klassifikation eingeteilt. Im untersuchten 
Patientenkollektiv fanden sich bei 65,4% der männlichen und 61,5% der weiblichen 
Patienten Begleitfehlbildungen. 23% der untersuchten Patienten litten an urologischen und 
14% an weiteren genitalen Fehlbildungen.  
Für das Miktionszysturethrogramm ergibt sich für die diagnostische Genauigkeit der 




Es zeigt sich eine hohe Inzidenz von Begleitfehlbildungen. Um die urologischen 
Begleitfehlbildungen zu diagnostizieren, sollte ein MCU zum diagnostischen Work-up bei 
Patienten mit anorektaler Malformation gehören. Für das distale Kolostogramm ist zwingend 
eine Operation mit Anlage einer Kolostomie erforderlich, bevor die Untersuchung möglich 
ist. Das MCU kann ebenso wie das distale Kolostogramm zuverlässig das Vorliegen sowie 
die Höhe einer Fistel darstellen beziehungsweise ausschließen. Es nutzt dabei eine 
natürliche Körperöffnung und stellt eine mögliche Alternative zum distalen Kolostogramm in 






In a newborn with an anorectal malformation (ARM), it is vital to determine the anatomy of 
the underlying defect to plan surgical correction. Decision must be made whether a 
colostomy is needed, or the correction can be made primary definitive.  
Urogenital anomalies are common in children with ARM. The Voiding Cystourethrography 
(VCU) is an important diagnostic method for the visualization of urogenital anomalies. The 
VCU can also contribute to the diagnosis in children with ARM as it can show or exclude a 




The aim of this study was to determine the importance of VCU in the diagnosis of 
accompanied malformations of children with ARM. Subsequently we analyzed the diagnostic 
accuracy of distal colostogram (DCG) and VCU in assessing the underlying malformation of 
the ARM. 
 
Materials and Methods  
A retrospective evaluation was undertaken including 52 patients with anorectal 
malformations who underwent surgery at the Charité-Berlin. Accompanied malformations 
were examined, and we compared DCG and VCU findings with definitive surgical findings in 
boys who received both investigations for the initial management of ARM.  
 
Results  
In this study, 26 boys and 26 girls were included. Malformations were classified according to 
the Krickenbeck classification. 65,4% of the boys and 61,5% of the girls had accompanying 
malformations. 23% of the patients had urological and 14% had genital malformations. 




There is a high incidence of associated malformations in children with anorectal 
malformations. To identify urologic anomalies VCU should be performed in children born with 
ARM. 
VCU can be as accurate as distal colostogram in the evaluation of male patients with ARM. 
VCU uses a natural orifice, without the need of a colostomy. VCU can be performed as an 
initial modality to determine the type of malformation and to decide on the type of early 





Analatresien (ICD-10: Q42.2, Q42.3) gehören mit einer Prävalenz von 1:2500 bis 1:5000 zu 
den seltenen, angeborenen Varianten (1–3). Das Spektrum der anorektalen Fehlbildungen 
reicht von relativ einfachen bis hin zu sehr komplexen Fehlbildungen (4). Postnatal muss die 
Entscheidung getroffen werden, ob das Kind primär definitiv operiert werden kann, oder ob 
ein Kolostoma angelegt werden muss und die definitive Operation zu einem späteren 
Zeitpunkt durchgeführt werden soll.  
Das diagnostische Procedere nach der Geburt eines Kindes mit anorektaler Fehlbildung ist 
daher besonders wichtig (5,6). Die Entscheidung orientiert sich an der körperlichen 
Untersuchung, dem Aussehen des Perineums, der Sollstelle des Anus und der 
durchgeführten Bildgebung und wird für jeden Patienten individuell gefällt. Außerdem 
müssen assoziierte Fehlbildungen detektiert und oft mitbehandelt werden, da diese das 
Leben des Kindes bedrohen können. 
 
Bevor eine Operation, die die anorektale Fehlbildung korrigiert, durchgeführt wird, ist es 
essenziell, die zugrundeliegende Anatomie und die Form der Fehlbildung zu kennen. Diese 
beiden Faktoren beeinflussen das operative Vorgehen entscheidend. Sie sind nötig, um eine 
Entscheidung über den passenden operativen Zugang zu treffen und um eine iatrogene 
Verletzung des Urogenitaltraktes während der Operation zu vermeiden (7). 
 
Bei Kindern mit Analatresien wird das Miktionszysturethrogramm (MCU) häufig genutzt, um 
assoziierte urogenitale Fehlbildungen zu diagnostizieren. Das MCU kann nicht nur zur 
Suche nach Begleitfehlbildungen, sondern auch zur gezielten Diagnostik beitragen. Mit Hilfe 
eines sorgfältig durchgeführten MCUs kann eine Fisteldarstellung erfolgen und eine 
Messung des Abstandes zwischen der Mündung der Fistel und der Sollstelle des 
Darmausganges durchgeführt werden. Diese Parameter ermöglichen dem Operateur, das 
chirurgische Vorgehen adäquat zu planen und die passende operative Methode zu wählen, 
ohne ein Kolostoma anlegen zu müssen. Ziel dieser Arbeit ist es, die Möglichkeiten, die sich 








In einem 1749 in Madrid veröffentlichten Chirurgiebuch gibt es bereits ein Kapitel mit dem 
Titel “Über wie der Anus geöffnet werden soll, wenn er verschlossen ist“(8). In diesem Kapitel 
wird angemerkt, dass jedes Neugeborene nach der Geburt genau körperlich untersucht 
werden soll, da eine anorektale Fehlbildung nicht selten auftrete. 1710 schlug Alexis Littré, 
französischer Anatom, im Rahmen einer Autopsie eines Kindes mit anorektaler Fehlbildung 
das Anlegen eines Kolostomas vor. Antoine Dubas war der erste Chirurg, der versuchte, 
diese Methode anzuwenden. Die operierten Kinder starben jedoch kurz nach Anlage des 
Kolostomas. 1787 etablierte Bell ein Verfahren, bei dem mit einer sagittalen Inzision im 
Perineum und durch die Öffnung des Rektumblindsacks ein Ableiten des Stuhlgangs 
ermöglicht wurde. 1798 machte Martin den ersten Versuch, ein Kolostoma mit der 
Durchzugsoperation zu kombinieren. 1835 war es Amussat, der die erste Anoplastik 
durchführte, indem er die Rektumwand mit der Haut des Anus vernähte. Diese Methode 
wurde schnell populär und war im 19. Jahrhundert weit verbreitet. In den darauffolgenden 
Jahren entwickelten sich zwei Methoden, um eine anorektale Fehlbildung zu korrigieren: Mc 
Cormac und andere Chirurgen vertraten eine zweizeitige Operationsstrategie. Bei dieser 
wurde zuerst ein Kolostoma angelegt und schließlich in einer zweiten Operation eine 
Anorektoplastik angefertigt. Andere Chirurgen, wie zum Beispiel Matas, vertrauten weiterhin 
auf die einzeitige Operation. Er empfahl, wenn nötig das Steißbein zu entfernen, um eine 
einzeitige Operation durchzuführen. Zwischen 1842 und 1895 gibt es Berichte über 16 
Patienten, die auf diese Weise operiert wurden, 10 von ihnen überlebten (8). 
1856 war Chassaignac der erste Chirurg, der die zweizeitige Operation erfolgreich 
durchführte. 1887 erkannte Ball die anatomische Varianz bei anorektalen Fehlbildungen 
und, dass die zugrundeliegende Anatomie vor der korrigierenden Operation gut gekannt sein 
muss. Er schlug vor, zunächst eine Laparatomie durchzuführen. In den darauffolgenden 
Jahren versuchte man diagnostische Möglichkeiten zu finden, um diese diagnostische 
Laparatomie zu umgehen. 
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Wangensteen und Rice entwickelten 1930 eine nach ihnen benannte Röntgenaufnahme, 
das Invertogramm nach Wangensteen und Rice. Hierbei wird das Kind mit dem Kopf nach 
unten geröntgt, wobei die Luft im Darm aufsteigt und das distale Ende der Analatresie 
markiert (9). Kurz nach der Einführung dieser neuen diagnostischen Methode operierten 
Ladd und Gross weiter Kinder mit der zweizeitigen Methode. Die Mortalität nach der 
Operation lag nun bei ungefähr 50%.  
In den 1950er Jahren befasste man sich hauptsächlich mit dem Verstehen des 
Kontinenzapparates (8). Man erkannte, dass ein funktionierender Kontinenzapparat einer 
der entscheidenden Faktoren für das operative Outcome eines Kindes, das mit anorektaler 
Fehlbildung geboren wird, ist. 
 
1948 stellte Rhoads eine Methode der abdominoperinealen Durchzugsoperation an 2 
Patienten, bei denen das Rektum nicht vom Perineum aus zugänglich war, vor. Das 
vorrangige Ziel war damals die Herstellung der Kontinuität des Darms (10). Stephens 
entwickelte diese Methode in den darauffolgenden Jahren weiter und präsentierte 1953 zum 
ersten Mal eine Operation mit anorektalem-sakralen Durchzug. Für Kinder mit „hohen“ 
Formen der anorektalen Fehlbildungen kombinierte Rehbein 1959 die Durchzugsoperation 
mit dem abdominal-perinealen Zugang (11). Weiterhin stellte das Hauptproblem nach diesen 
Korrekturen die Stuhl-Inkontinenz dar (12).  
 
Ein Meilenstein in der Therapie der anorektalen Fehlbildungen ist die Beschreibung der 
posterior-sagittalen Anorektoplastik durch Pena und de Vries. 1982 beschrieben sie diese 
Methode zum ersten Mal. Diese Methode wurde stetig verbessert, und stellt bis heute den 




Das intakte Zusammenspiel verschiedener anatomischer Strukturen bildet die Grundlage für 
eine Kontrolle der Stuhlausscheidung. 
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Abbildung 1 zeigt die Anatomie des Rektums und Analkanals. Der Anus bildet gemeinsam 
mit der Rektumampulle das Kontinenzorgan. Den Übergang zwischen Rektum und Anus 
stellt die Linea dentata dar. Der Anus ist mit verhorntem Plattenepithel ausgekleidet, 
während das Rektum mit Kolonschleimhautepithel ausgekleidet ist. Die Linea dentata 
besteht aus taschen- (Krypten) und leistenartigen (Papillen) Aufwerfungen des Epithels. Der 
Anus ist regelhaft in der Mitte des Perineums lokalisiert, ungefähr auf einer Linie zwischen 
beiden Os ischii.  
Der M. sphincter ani internus und der M. sphincter ani externus nehmen eine zentrale 
Position im Kontinenzorgan ein. Der M. sphincter ani internus ist eine Verstärkung der glatten 
Ringmuskulatur der Wand des Analkanals und ist im Normalzustand kontrahiert. Der M. 
sphincter ani externus kann willkürlich gesteuert werden. Sie werden muskulär durch die 
Strukturen des Beckenbodens (Diaphragma pelvis) unterstützt. Das Diaphragma besteht 
aus dem M. levator ani (M. pubococcygeus, M. puborectalis, M. ileococcygeus) und dem M. 
(ischio-)coccygeus und ihren Faszien. 
Der M. puborectalis umgreift den Darm beim Durchtritt durch den Beckenboden wie eine 
Schlinge und zieht das Analrohr nach ventral. Das Rektum wird abgewinkelt und der obere 
Teil des Analkanals auf diese Weise verschlossen. Bei der Defäkation hebt der M. levator 
ani den Anus an und trägt auf diese Weise zur besseren Entleerung bei. Innerviert wird die 
Beckenboden- und Sphinktermuskulatur vor allem über den N. pudendus. 
Dehnungsrezeptoren in der Wand der Rektumampulle und sensible Rezeptoren im 
Analkanal fungieren als nervale Kontinenzfaktoren. Bei zunehmender Füllung der Ampulle 
lösen die Dehnungsrezeptoren in der Ampullenwand über die Nn. splanchnici eine 
Erschlaffung des inneren Schließmuskels aus. Weitere sensible Rezeptoren befinden sich 
an der Linea dentata. Hier kann die Stuhlkonsistenz erfasst werden und der Tonus der 
Sphinktermuskulatur reguliert werden. Als weiterer Kontinenzfaktor wirken Gefäßstrukturen. 
Bei Kontraktion des Sphincter ani internus füllt sich das Corpus cavernosum recti über 
Zuflüsse aus der A. rectalis superior, bildet den Plexus haemorrhoidalis und schließt den 
Analkanal gegen das Rektum ab. Bei Erschlaffung des Sphinkters für die Defäkation entleert 
sich das Corpus cavernosum recti und der Stuhl kann passieren. Einen weiteren 
Kontinenzfaktor stellt die Rektumampulle dar. Die Wandmuskulatur des Rektums kann 
erschlaffen und als Reservoir dienen. Dies ist ein wichtiger Faktor, da eine Ansammlung von 
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Abbildung 1: Anatomie des Rektums und Analkanals.  




Anorektale Fehlbildungen kommen bei lebendgeborenen Kindern mit einer Häufigkeit von 1 
zu 2000 – 5000 Lebendgeborenen vor (1,4). Ungefähr 10% der Analatresien finden sich 
„hoch“, also über dem M. levator ani, während der größte Teil der ARM sich unter dem M. 
levator ani also „tief“ befinden (17). 
Eine Studie der EUROCAT Working Group hat 4,6 Millionen Geburten zwischen 1980 und 
1994 ausgewertet. Hier kamen anale Anomalien in 4,05 auf 10.000 Geburten vor. Von den 
aufgetretenen analen Fehlbildungen waren 36% isolierte anorektale Fehlbildungen, während 
64% kombiniert mit anderen Fehlbildungen auftraten. Von den isolierten Formen zeigten sich 





5.1.4 Ätiologie und Embryologie 
 
Die Ätiologie von anorektalen Fehlbildungen ist unklar und wahrscheinlich multifaktoriell 
bedingt. Risikofaktoren für das Auftreten einer anorektalen Fehlbildung können bisher nicht 
sicher benannt werden.  
In Studien konnten Umweltfaktoren als Risikofaktoren für das Auftreten einer anorektalen 
Fehlbildung gefunden werden. Hierzu gehörten mütterliches Übergewicht (18) und Diabetes, 
sowie väterliches Rauchen (19). Auch die mütterliche Einnahme von Multivitaminpräparaten 
und Lorazepam in der Schwangerschaft sollen Risikofaktoren für eine ARM darstellen 
(20,21). Nach assistierter Reproduktion scheinen anorektale Malformationen ebenfalls 
häufiger aufzutreten (22). 
 
Im Tierexperiment konnte gezeigt werden, dass auch bestimmte chemische Stoffe bei 
Einnahme in der Schwangerschaft einen Einfluss auf das Entstehen einer anorektalen 
Fehlbildung haben. Zu diesen Stoffen gehört Ethylenthiourea. Nach Verabreichung von 
Ethylenthiourea an schwangere Ratten zeigte sich bei den Feten eine deutlich erhöhte Rate 
von anorektalen Fehlbildungen, die bei den männlichen Ratten mit knapp 92% signifikant 
höher war als bei den weiblichen mit 41% (23,24). 
Es ist bekannt, dass Retinoide auch beim Menschen stark teratogen wirken und es bei 
Verabreichung während der Schwangerschaft zu Aborten sowie Malformationen des Kindes 
kommen kann (25). Im Tierversuch zeigte sich nach Gabe von Retinoiden bei Mäusen die 
Häufigkeit von ARM erhöht (26,27).  Ein weiteres Tierexperiment an schwangeren Ratten 
zeigte, dass es nach Gabe von Adriamycin oder Daunomycin zur Entstehung von 
charakteristischen Fehlbildungen wie zum Beispiel ösophagealen und intestinalen Atresien, 
tracheoösophagealen Fisteln, Blasenhypoplasie und verschiedenen kardiovaskulären 
Anomalien kam (28).  
 
Auch genetische Einflüsse werden für die Entstehung von anorektalen Fehlbildungen 
diskutiert und sind momentan Gegenstand der Forschung. In 1,4% der Patienten mit ARM 
fand man eine positive Familienanamnese. Das Risiko für ein weiteres erkranktes Kind 
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steigt, wenn das erste Kind eine vestibuläre oder perineale Fistel hatte (29). Im Maus Modell 
fand man die Gene GIi 2 und GIi 3, die eine wichtige Rolle in der Entwicklung des Vorder- 
und Enddarms der Mäuse spielen (30). Die Menge der Mutationen in diesen Genen scheint 
in Verbindung mit den verschiedenen Formen der anorektalen Fehlbildung zu stehen (31). 
Es konnte jedoch bisher kein eindeutiger Genlocus als Basis für die Entstehung von 
anorektalen Fehlbildungen identifiziert werden.  
 
Die Embryologie von vielen angeborenen Fehlbildungen, wie auch der Analatresie, ist noch 
nicht vollständig erklärt (32). Da die embryologische Entwicklung des Enddarms schon in 
der 6. bis 7. Schwangerschaftswoche stattfindet, muss der Einfluss, der zu einer anorektalen 
Fehlbildung führt, bereits früh in der Schwangerschaft stattfinden (33). In der frühen 
embryologischen Entwicklung wird der terminale Anteil des Enddarms (die primitive Kloake) 
durch das urorektale Septum in einen dorsalen und ventralen Anteil geteilt. Die 
Kloakenmembran stellt wiederum die Abgrenzung zur Amnionhöhle dar. Zwischen der 4. 
und der 6. Schwangerschaftswoche wandern der Enddarm und der urogenitale Sinus in die 
Kloake ein und am Ende der 7. SSW ist die Kloake in einen urogenitalen Sinus, das Rektum 
und den proximalen Analkanal unterteilt. Durch die Ruptur der Kloakenmembran entsteht im 
Perineum eine ventrale (urogenitale) und eine dorsale (anale) Öffnung (34). 
 
Kluth hat 1995 und 2010 bereits zeigen können, dass für die normale Entwicklung des 
Enddarms vor allem die regelrechte Ausbildung einer Kloakenmembran von großer 
Bedeutung ist. Fehlt die dorsale Kloakenmembran kann dies die Ursache für die Entstehung 
einer anorektalen Fehlbildung darstellen. Je stärker dieser Defekt ausgebildet ist, desto 
gravierender manifestiert sich die Fehlbildungsvariante. Außerdem konnte gezeigt werden, 
dass die ARM keine Zwischenstufe der normalen Entwicklung des anorektalen Apparates 
darstellt, sondern eine primäre Fehlentwicklung ist. Der dorsale Anteil der Kloakenmembran 
ist zu kurz, sodass der Bereich der späteren Analmembran fehlt.  Der Enddarm und der 
Sinus urogenitalis bleiben verbunden.  
Ein weiterer entscheidender Faktor, der eine Rolle bei der Entwicklung einer ARM spielt, ist 
das Fehlen des Anus, der entweder in den Urogenitaltrakt mündet oder an falscher Stelle 




5.1.5 Assoziierte Fehlbildungen 
 
Anorektale Fehlbildungen können sowohl isoliert als auch mit anderen Fehlbildungen 
kombiniert auftreten (35–37). Diese Begleitfehlbildungen sind von großer Bedeutung, da von 
ihnen die Morbidität und Mortalität der erkrankten Kinder abhängt. Die Angaben über die 
Häufigkeit der Begleitfehlbildungen schwanken in der Literatur. 50 - 75% der Kinder leiden 
an weiteren Fehlbildungen. Am häufigsten sind urogenitale und skelettale Malformationen 
mit anorektalen Fehlbildungen assoziiert (17,35,38). 
 
Da anorektale Fehlbildungen häufig in einem Fehlbildungskomplex auftreten, entstand der 
Begriff des VACTERL-Syndroms. VACTERL steht als Akronym für die häufigen assoziierten 
Fehlbildungen in diesem Komplex. Dabei steht V für vertebral anomaly (vertebrale 
Fehlbildung), A für anal atresia (Analatresie), C für cardiac anomaly (Fehlbildung des 
Herzens), T für tracheo-esophageal fistula (tracheoösophageale Fistel), E für esophageal 
atresia (Ösophagusatresie), R für reno-urinary defects (urogenitale Fehlbildungen) und das 
L für limb (Extremität). 1973 wurde die VATER-Assoziation erstmalig erwähnt (39). Daraufhin 
folgten zahlreiche Studien, bei denen nicht nur weitere Fehlbildungen zu dieser Assoziation 
hinzugezählt wurden, sondern auch verschiedene Autoren die Bedeutung der einzelnen 
Buchstaben unterschiedlich ansahen (40). Das heute am häufigsten genutzte Akronym ist 
VACTERL, jedoch variiert zwischen verschiedenen Autoren auch die Anzahl der genannten 
Fehlbildungen, die für die Diagnose einer VACTERL-Assoziation erforderlich sind. Häufig 
sind mindestens 3 der VACTERL definierenden Fehlbildungen gefordert (41). Wenn bei 
einem Kind bereits Fehlbildungen bekannt sind, steigt die Wahrscheinlichkeit für weitere 
Fehlbildungen an (42). Es gilt aber zu beachten, dass die Form der Fehlbildung des 
betroffenen Organsystems sehr unterschiedlich ausfallen kann und sich durch sie keine 
Aussagen über Prognose oder Schweregrad der Erkrankung treffen lassen (43). 
 
Bei Kindern mit anorektalen Fehlbildungen ist diese in 4 bis 15 Prozent mit dem VACTERL-
Komplex assoziiert (3,44). Es zeigten sich jedoch deutliche Unterschiede in der Häufigkeit 
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von VACTERL-assoziierten Begleitfehlbildungen bei Neugeborenen mit den 
unterschiedlichen Typen von anorektalen Fehlbildungen. Die VACTERL-Assoziation tritt 
signifikant häufiger bei Kindern mit einer „hohen“ (supralevator) Form der anorektalen 
Fehlbildung auf (44). 
 
Von den Kindern mit zusätzlichen Fehlbildungen haben 50-80% urogenitale Auffälligkeiten. 
Skelettale Auffälligkeiten gibt es bei 43 % (3,45). Skelettal ist das Sakrum am häufigsten 
betroffen. Andere spinale Anomalien - vor allem das Tethered cord - kommen bei ungefähr 
25% der Kinder mit ARM vor.  
Die Prävalenz für ein Tethered cord scheint mit der Komplexität der anorektalen Fehlbildung 
zu steigen (4,46). Ob ein Tethered cord eine Operationsindikation darstellt, muss für jeden 
Patienten individuell betrachtet werden (47). Spinale Fehlbildungen können in den ersten 3 
Lebensmonaten sonografisch festgestellt werden. Später ist, aufgrund der zunehmenden 
Verknöcherung der Wirbelsäule, eine Magnetresonanztomographie (MRT) notwendig (48).  
Andere häufige assoziierte Fehlbildungen betreffen das kardiovaskuläre System, den 
Verdauungstrakt und das zentrale Nervensystem. 
Auch die weiteren assoziierten Fehlbildungen scheinen mit der Form der anorektalen 
Fehlbildung zusammenzuhängen. Bei Kindern mit „hoher“ ARM sollen assoziierte 
Fehlbildungen 13-mal häufiger als bei „tiefer“ ARM auftreten. Bei Patienten mit 
rektovesikulärer Fistel zeigen sich am häufigsten weitere Fehlbildungen des 
Urogenitaltraktes. Es gibt Angaben, dass sie bei ihnen 41-mal häufiger auftreten als bei 
Patienten mit einer perinealen Fistel. Bei kloakalen Fehlbildungen kommen assoziierte 
urogenitale Fehlbildungen ebenfalls häufig vor. Diese treten 17-mal häufiger als bei 
Patienten mit perinealer Fistel auf (49). In der Geschlechterverteilung der assoziierten 
Fehlbildungen konnte gezeigt werden, dass assoziierte Fehlbildungen 4-mal häufiger bei 
Jungen als bei Mädchen auftraten (50). 
 
Zu den Syndromen, die häufig mit Analatresien assoziiert sind, zählen das kaudale 
Regressionssyndrom und das selten auftretende Currarino-Syndrom. Das kaudale 
Regressionssyndrom zeichnet sich durch eine Fehlbildung der unteren Wirbelsäule aus. Das 
Currarino-Syndrom wird dominant vererbt und besteht aus einer anorektalen und einer 
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sakralen Fehlbildung sowie einer präsakralen Raumforderung (4). 
 
In der EUROCAT-Studie wurden Kinder untersucht, bei denen die anorektale Fehlbildung 
mit weiteren Fehlbildungen assoziiert ist und nicht alleine steht. Hier ergab sich, dass knapp 
3,7% der anorektalen Fehlbildungen Teil eines bekannten Syndroms waren, 11% eine 
chromosomale Abnormität aufzeigten und 9,3% in einer Sequenz auftraten. 15,4% der 
untersuchten Patienten erfüllten die Kriterien für eine VACTERL-Assoziation und bei 60,2 % 
der untersuchten Kinder mit weiteren Fehlbildungen zeigten sich multiple angeborene 
Anomalien (44). 
Auch ist eine Häufung von Kindern mit chromosomalen Aberrationen wie Trisomien auffällig, 
vor allem die Trisomien 13, 18 und 21. Verglichen mit der Normalbevölkerung ist die 
Häufigkeit einer ARM um 15- bis zu 90-mal höher (38,44,51). Bei Patienten mit Trisomie 21 
ist außerdem auffällig, dass eine signifikant höhere Rate von anorektalen Fehlbildungen 
ohne Fistel beobachtet werden konnte (52). 
 
 




Die Wingspread-Klassifikation, die 1984 etabliert und 1986 publiziert wurde, war eine weit 
verbreitete internationale Klassifikation für anorektale Fehlbildungen. Sie orientierte sich vor 
allem an der embryologischen und anatomischen Einteilung der ARM. Es wurde zwischen 
hohen, mittleren und tiefen Fehlbildungsvarianten unterschieden. Kloaken und seltene 
Formen wurden gesondert aufgeführt. Außerdem erfolgte eine Einteilung nach dem 
Geschlecht (53). 
 
Als tiefe Fehlbildung bezeichnete man solche, bei denen die Fistelöffnung von außen 
sichtbar war, während zu den hohen Formen diejenigen zählten, bei denen eine 
Fistelöffnung nicht von außen zu erkennen war. Hohe Analatresien wurden unterteilt in 
anorektale Agenesie mit und ohne Fistel und Rektalatresie. Zu der mittleren Variante 
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gehörten rektovestibuläre und rektovaginale Fisteln bei Mädchen, rektobulbäre bei Jungen, 
sowie Analagenesien ohne Fistel bei beiden Geschlechtern. Zu den tiefen Analatresien 
zählten anovestibuläre Fisteln bei Mädchen und bei beiden Geschlechtern perineale Fisteln 
und Analstenosen. Kloaken wurden gesondert aufgeführt, da sie abhängig von der Länge 
des Kloakenkanals zu den hohen, mittleren und tiefen Fehlbildungen gezählt werden 
konnten (54). Tabelle 1 stellt die Wingspread-Klassifikation übersichtlich dar. Diese 
Einteilung wird in der klinischen Routine heute zunehmend weniger verwendet, soll aber hier 
erwähnt werden, da sie in der Literatur Verwendung findet. 
 
Höhe der Anomalie Männlich Weiblich 
Hoch 1. Anorektale Agenesie 1. Anorektale Agenesie 
 a) mit Rektoprostatischer Fistel a) mit rektovaginaler Fistel 
 b) ohne Fistel b) ohne Fistel 
 2. Rektalatresie 2. Rektalatresie 
Mittel 1. Rektourethrale Fistel 1. Rektovestibuläre Fistel 
 2. Analagenesie ohne Fistel 2. Rektovaginale Fistel 
  3. Analagenesie ohne Fistel 
Tief 1. Anokutane Fistel 1. Anovestibuläre Fistel 
 2. Analstenose 2. Anokutane Fistel 
  3. Analstenose 
Sonstige Seltene Fehlbildungen persistierende 
Kloakenfehlbildungen 
  Seltene Fehlbildungen 




Pena begann im Jahr 1995 seine Patienten nach der Mündung der Fistel einzuteilen (55).  
Im Jahr 2005 einigte man sich schließlich auf die Krickenbeck-Klassifikation. Sie sollte sich 
an der Klinik der Patienten orientieren und die Basis für vergleichbare Follow-up Studien 
darstellen. Heute wird in der klinischen Praxis nahezu ausschließlich die Krickenbeck-
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Klassifikation verwendet. Mit ihr kann man die anorektalen Fehlbildungen für den klinischen 
Gebrauch beschreiben und das operative Vorgehen vergleichen (53). 
 
Nach der Krickenbeck-Klassifikation (Tabelle 2) werden die Fehlbildungen zuerst in eine 
Hauptgruppe sowie seltene Varianten eingeteilt. Die Hauptgruppe unterscheidet zwischen 
anorektalen Fehlbildungen mit perinealen, rektourethralen (bulbären und prostatischen), 
rektovesikalen und vestibulären Fisteln, Kloaken, anorektalen Fehlbildungen ohne Fistel 
sowie Analstenosen. Seltene Varianten werden gesondert aufgeführt. Die 
Fehlbildungsvarianten sind in Abbildung 2 und 3 dargestellt. Es erfolgte außerdem eine 
einheitliche Namensgebung für die operativen Möglichkeiten bei der Korrektur einer 
Analatresie. Zusätzlich wurde ein Algorithmus für die Beurteilung der postoperativen 
Ergebnisse festgelegt. In den Algorithmus fließen die häufigsten postoperativen 
Komplikationen nach Pena mit ein. Es sollen nur Patienten, die älter als 3 Jahre sind, 
beurteilt werden. Die Beurteilung der postoperativen Ergebnisse findet nach den folgenden 
Kriterien statt: Zunächst wird die willkürliche Darmentleerung beurteilt. Bedingung hierfür ist 
das Gefühl des Stuhldranges, diesen zu verbalisieren und schließlich den Stuhlgang zu 
halten. Ein zweites Kriterium ist das Stuhlschmieren. Hier wird aufgeführt, ob das 
Stuhlschmieren gelegentlich, jeden Tag oder ständig vorkommt. Als drittes geht die 
chronische Obstipation als Kriterium mit ein. Es  wird unterschieden, ob die Obstipation mit 
Änderungen in der Ernährung zu beeinflussen ist, der Gebrauch von Abführmitteln 











 rektovesikale Fistel 
 vestibuläre Fistel 
 Kloake 
 keine Fistel 
 Analstenose 
Seltene Varianten/ regionale Besonderheiten  
 Pouch Colon 
 Rektumatresie /-stenose 
 Rektovaginale Fistel 
 H-Fistel 
 andere 
Tabelle 2: Krickenbeck-Klassifikation  
 
 
a.          b. 
Abbildung 2: Mögliche Lokalisationen von Fisteln bei männlichen Patienten mit ARM 
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Nach Anorectal Malformations: Finding the Pathway out of the Labyrinth. (56) 
a.: tiefe Fehlbildungsformen: anokutane Öffnung im 1.: Skrotum, 2. und 3.: Perineum. 
b.: Mittlere und hohe Formen: Öffnung des Rektums in 1. die Basis des Penis, 2. den bulbären Anteil der 




a.          b. 
Abbildung 3: Mögliche Lokalisationen von Fisteln bei weiblichen Patienten mit ARM 
Nach Anorectal Malformations: Finding the Pathway out of the Labyrinth. (56) 
a.: tiefe Fehlbildungsformen: anokutane Öffnung im 1.: Perineum, 2. Vestibulum. 
b.: Eine kloakale Fehlbildung zählt zu den komplexen Fehlbildungsvarianten und hat nur eine Öffnung, die im 
Perineum entweder mit einem 1.: kurzen oder einem 2.: langen gemeinsamen Kanal für den urogenitalen Trakt 





Die pränatale Diagnosestellung einer anorektalen Fehlbildung gelingt selten (57,58). Ist eine 
anorektale Fehlbildung des Kindes bekannt, können die Eltern bereits im Vorfeld auf die 
Diagnose und das weitere Vorgehen nach der Geburt vorbereitet werden. Die Geburt des 
Kindes kann dann gezielt in einem spezialisierten Zentrum mit bestmöglicher postnataler 
Versorgung erfolgen. 
 
Nach der Geburt eines Kindes mit ARM muss die Suche nach weiteren assoziierten 
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Fehlbildungen, die eventuell das Leben des Kindes akut bedrohen, durchgeführt werden 
(49). Um die Analatresie klassifizieren zu können, ist eine Inspektion des Perineums nötig, 
um gegebenenfalls eine perineale Fistel zu erkennen. Sollte keine Fistel von außen sichtbar 
sein, muss entschieden werden, ob das Kind primär definitiv operiert werden kann, oder ob 
es ein Kolostoma benötigt und die definitive Operation zu einem späteren Zeitpunkt 
stattfinden soll. Ein diagnostischer Standard für diese Entscheidung fehlt bisher. Überdies 
gilt es besonders den Allgemeinzustand des Kindes und die Erfahrung des verfügbaren 





Bei blind endenden Rektumstümpfen und anorektalen Fehlbildungen mit Verbindung zum 
urogenitalen System ist eine operative Korrektur der Fehlbildung notwendig. Je nach 
Fehlbildungsvariante kommen unterschiedliche Operationsmöglichkeiten zur Anwendung. 
Grundsätzlich unterscheidet man zwischen einem primär definitiven Vorgehen, bei dem das 
Kind innerhalb der ersten Lebenstage definitiv korrigierend operiert wird oder einem 
dreizeitigen Vorgehen, bei dem postnatal ein Kolostoma angelegt wird, die korrigierende 
Operation zu einem späteren Zeitpunkt stattfindet und in einem dritten Schritt die 





Eine anorektale Malformation zählt zu den häufigsten Indikationen für ein Kolostoma (59–
61). Nach der Geburt wird das Kind klinisch untersucht, um eine sichtbare Fistel 
festzustellen. Sollte keine Fistel sichtbar sein, wird der Patient nach 16-24 Stunden erneut 
untersucht. In dieser Zeit kann der abdominelle Druck ansteigen und im Fall einer 
vorliegenden perinealen Fistel das Mekonium über diese abgesetzt werden. Ist dies der Fall, 
ist es nicht nötig, ein Kolostoma anzulegen. Ist nach dieser Zeit kein Mekonium abgesetzt 
worden, das Gesäß, die Wirbelsäule und das Sakrum aber normal geformt, wurde traditionell 
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empfohlen, ein seitliches Röntgenbild anzufertigen. Sind in diesem Bereich aber 
Auffälligkeiten oder im Urin Mekonium zu finden, soll ein Kolostoma angelegt werden (4,53). 
Nach Pena sind Indikationen für das Anlegen eines Kolostomas: Das Vorliegen eines flachen 
Perineums, Mekomiumabgang mit dem Urin, sichtbare Luft über dem Sakrum oder im 




5.1.8.2.1 Einzeitige und dreizeitige Operation 
 
Standard in der operativen Versorgung ist die posteriore sagittale Anorektoplastik. Diese 
kann in einem Schritt in den ersten Lebenstagen oder als dreizeitige Operation unter dem 
Schutz eines Kolostomas durchgeführt werden. Bei Patienten mit unkomplizierten 
Fehlbildungsvarianten wird die einzeitige Operation empfohlen (5). 
 
 
5.1.8.2.2 Posterior sagittal anorectoplasty (PSARP)  
 
Im Folgenden wird die aktuell angewandte Operationstechnik der posterioren sagittalen 
Anorektoplastik, wie sie aktuell an der Charité-Berlin durchgeführt wird, beschrieben. 
 
Um eine eventuell vorhandene Fistel intraoperativ eindeutig identifizieren zu können oder 
Auffälligkeiten der Harnblase zu erkennen, wird bei jedem Kind eine Zystoskopie 
durchgeführt. Die beiden Ostien der Ureteren werden dargestellt. Falls eine Fistel vorhanden 
ist, wird auch diese dargestellt und mit einer einliegenden Sonde markiert.  
In Bauchlage wird mithilfe einer Myotest-Stimulatorsonde das Kontraktionszentrum 
aufgesucht und die Anussollstelle mit einem sterilen Marker markiert. Es erfolgt eine Inzision 
streng in der Mittellinie knapp oberhalb der Steißbeinspitze bis zur markierten Anussollstelle 
unter besonderer Berücksichtigung und Schonung der Analhaut an der Sollstelle. 
Schichtweise wird Kutis, Subkutis sowie Beckenboden- und Sphinktermuskulatur eröffnet.  
Der Rektumblindsack wird in der Tiefe von dorsal dargestellt. Die Rektumhinterwand wird 
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mobilisiert und von der präsakralen Faszie gelöst. Der kaudale Blindsackbereich wird 
zwischen Haltefäden eröffnet und die mit einer Sonde markierte Fistel dargestellt. 
Anschließend erfolgt die Freipräparation der Fistel vom Rektum zur Urethra. Das Rektum 
wird freipräpariert, sodass unter leichtem Zug die Anussollstelle erreicht werden kann. Das 
Rektum wird durch die direkte Schleimhaut-Haut-Anastomose in die markierte Sollstelle 
eingenäht. Die Levatorloge und der Muskelkomplex werden durch adaptierende Nähte 
ventral und dorsal rekonstruiert. Schließlich erfolgen der schichtweise Wundverschluss, 
Hautverschluss sowie die Kontrolle der Weite des Anus mit Hegar-Stiften.  
 
Liegt die Kommunikation jedoch in der Bauchhöhle, sodass sie durch einen posterioren 
operativen Zugang nicht zu erreichen ist, muss eine Laparotomie oder Laparoskopie 
durchgeführt werden, um den Darm zu mobilisieren (13,62).  
Postoperativ erfolgen die Schmerztherapie sowie die Gabe einer antibiotischen Prophylaxe 






Es ist in zahlreichen Studien gezeigt worden, dass komplexere Fehlbildungsformen ein 
schlechteres funktionelles Outcome haben als weniger komplexe Varianten. Besonders 
männliche Patienten mit rektoprostatischen bzw. rektovesikalen Fisteln sowie weibliche 
Patienten mit kloakalen Fehlbildungen zeigen langfristig kein zufriedenstellendes Ergebnis.  
Ein Review aus dem Jahr 2016 untersuchte das Outcome aus 12 Studien für 455 Patienten 
mit anorektaler Fehlbildung, die älter als 10 Jahre alt waren. Bei ihnen zeigte sich bei 16,7 
bis 76,7% Stuhlinkontinenz, 22,2 bis 86,7% der Patienten litten an chronischer Obstipation, 
während 1,7 bis 30,5% der Patienten an Urininkontinenz litten (63). 
 
Eine andere Studie zeigte, dass circa 32% der operativ korrigierten Patienten mindestens 
einmal wöchentlich im Erwachsenenalter an Stuhlinkontinenz leiden. 12% der Patienten 
haben langfristig ein Kolostoma, sodass diese Studie zu dem Ergebnis kam, dass insgesamt 
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etwa 44% aller Patienten mit korrigierter anorektaler Fehlbildung kein zufriedenstellendes 
Ergebnis erreichen (64). In einer großen Follow-up Studie vom Jahr 2000 zeigte sich, dass 
ungefähr 37,5% der befragten Patienten mit korrigierter anorektaler Fehlbildung als komplett 
kontinent angesehen werden konnten. Obstipation war in dieser Studie die häufigste 
Komplikation (65). Je anatomisch tiefer die Fehlbildung lokalisiert ist, desto besser ist die 
Prognose nach der Operation (66). 
 
 
6. Herleitung einer Aufgabenstellung 
 
Ein Kind, das mit einer anorektalen Fehlbildung geboren wird, wird in den ersten 
Lebenstagen entweder primär definitiv operiert oder bekommt ein Kolostoma zur Ableitung 
des Stuhls angelegt. Die definitive Korrektur erfolgt dann zu einem späteren Zeitpunkt. 
Außerdem gibt es Fehlbildungsformen, bei denen eine Fistel (also eine Fehlmündung des 
Anus entfernt von der Sollstelle) besteht, die ein ausreichendes Lumen hat, um eine 
Stuhlentleerung zu ermöglichen (rekto-vestibulär, rekto-perineal). 
 
Die operative Korrektur einer anorektalen Fehlbildung stellt eine Herausforderung für den 
Kinderchirurgen dar, daher ist eine genaue Planung der Operation besonders wichtig. Bevor 
diese korrigierende Operation durchgeführt werden kann, ist es für den Operateur 
notwendig, die zugrundeliegende Anatomie zu kennen. Dies ist zuerst für die Entscheidung 
wichtig, ob für das betroffene Kind eine einzeitige Operationsmethode in Betracht zu ziehen 
ist. 
Auch für die Durchführung der Operation sowie die Planung des operativen Zugangs ist 
diese Kenntnis essentiell. Ist zum Beispiel die Fistel auf Höhe des Blasenhalses, ist es für 
den Operateur wichtig zu wissen, dass er die posteriore sagittale Durchzugsoperation 
eventuell mit einem Zugang von abdominal kombinieren muss. Es ist aber auch von 
entscheidender Bedeutung, ob die Fehlbildungsvariante überhaupt eine Fistel aufweist. 
Ungefähr 5% der Patienten mit anorektaler Fehlbildung haben eine anorektale Fehlbildung 
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ohne Fistel. Auch dieses Wissen ist für den Chirurgen essentiell, denn in diesem Fall muss 
intraoperativ keine Fistel aufgesucht werden (4). 
 
Das distale Kolostogramm gilt als wichtiger Bestandteil in der Diagnostik anorektaler 
Fehlbildungen (4). 
Um ein distales Kolostogramms anzufertigen, ist ein Kolostoma nötig. Heute wird jedoch 
versucht, ausgewählte Fehlbildungen mit einer einzeitigen Durchzugoperation zu 
korrigieren. Auf diese Weise ist es möglich, das Anlegen eines Kolostomas zu umgehen und 
die endgültige Korrektur der Fehlbildung in einem Schritt durchzuführen. Das Kind benötigt 
bei dieser Vorgehensweise, wenn alles komplikationslos verläuft, nur eine Operation. Wird 
ein Kolostoma angelegt, muss dieses nach der endgültigen Korrektur-Operation wieder 
zurückverlagert werden, es sind also mindestens drei Operationen nötig. Außerdem geht die 
Anlage eines Kolostomas beim Kind häufig mit Komplikationen einher.  Bisher war es aber 
nicht möglich, das distale Kolostogramm durch eine andere belastbare Methode zu ersetzen. 
 
Kinder mit anorektalen Fehlbildungen leiden häufig an weiteren Begleitfehlbildungen. Es ist 
wichtig diese früh zu erkennen, da sie das Leben der Neugeborenen gefährden können. 
Nach der Geburt muss die notwendige Diagnostik zum Ausschluss oder zur Bestätigung der 
häufigsten mit anorektalen Fehlbildungen assoziierten Begleitfehlbildungen durchgeführt 
werden. Wir werteten daher die Begleitfehlbildungen unserer untersuchten Kinder nach der 
VACTERL-Klassifikation aus. Da genitale Malformationen nicht in die VACTERL-Assoziation 
miteinbezogen sind, aber bei Kindern mit anorektalen Fehlbildungen häufig auftreten, 
schlossen wir diese auch in unsere Auswertung mit ein. 
 
Besonders urogenitale Begleitfehlbildungen sind bei Neugeborenen mit anorektaler 
Fehlbildung häufig und müssen nach der Geburt mittels Bildgebung ausgeschlossen 
werden. In der kinderchirurgischen Klinik der Charité-Berlin wird bei jedem dieser Kinder 
neben einer Sonographie der Nieren und ableitenden Harnwege ein 
Miktionszysturethrogramm (MCU) durchgeführt. 
Da das MCU in unserer Klinik zur Standarddiagnostik bei Neugeborenen mit anorektaler 
Fehlbildung gehört, stellten wir uns die Frage, ob die Bilder des MCU neben der Beurteilung 
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der ableitenden Harnwege nicht ebenfalls aussagekräftig für die Darstellung oder das 
Ausschließen einer Fistel sein könnten. 
 
Diese Studie soll die diagnostische Genauigkeit der Miktionszysturethrographie mit dem 
distalen Kolostogramm vergleichen. Als Referenz wird der intraoperativ vom Kinderchirurgen 
beurteilte Befund gesehen. 
 
Ein weiterer Aspekt, der Teil dieser Arbeit ist, ist die Frage nach der Notwendigkeit eines 
Miktionszysturethrogramm im allgemeinen Work-Up von Neugeborenen mit anorektaler 
Fehlbildung.  
Eine ARM ist häufig mit einer Fehlbildung des Harntraktes assoziiert. Wir wollten die Werte 
aus der Literatur mit unseren gefundenen Anomalien vergleichen.  
Die Frage nach einem vesikoureteralen Reflux (VUR) ist die häufigste Indikation zum 
Durchführen eines MCUs im Kindesalter. Hier stellten wir uns die Frage, ob auch in unserem 
Patientenkollektiv ein VUR häufig bei Kindern mit ARM assoziiert ist. Dies würde unsere 
These stützen, dass bei jedem Kind, das mit anorektaler Fehlbildung geboren wird, postnatal 
ein Miktionszysturethrogramm zur Standarddiagnostik gehören sollte. 
 
Es ergeben sich die folgenden Fragen: 
 
- Wie häufig treten urogenitale Begleitfehlbildungen bei unserem Patientenkollektiv mit 
anorektaler Fehlbildung auf? 
- Sollte ein MCU zum diagnostischen Standard nach Geburt eines Kindes mit 
anorektaler Fehlbildung gehören? 
- Ist das MCU eine mögliche Alternative zum distalen Kolostogramm in der 









Wir untersuchten Patienten mit einer anorektalen Fehlbildung, die zwischen dem 1.1.2007 
und dem 31.12.2014 geboren wurden und deren anorektale Malformation an der Charité-
Berlin operativ korrigiert wurde. 
Für die männlichen Patienten waren die Einschlusskriterien, dass bei einer anorektalen 
Fehlbildung vor der korrigierenden Operation sowohl ein Miktionszysturethrogramm (MCU) 
als auch ein Kolostogramm an der Charité-Berlin angefertigt wurde. Die Patienten erhielten 
beide Untersuchungen, da das MCU an der Charité zur Standarddiagnostik bei Kindern mit 
anorektalen Fehlbildungen gehört.   
Da in unserer Klinik Kinder mit anorektalen Fehlbildungen zunehmend in den ersten 
Lebenstagen primär definitiv korrigiert werden, sind auch Patienten in unserer Studie, die 
extern geboren wurden und dort bereits ein Kolostoma angelegt bekommen hatten. 
Für die weiblichen Patienten waren lediglich das Vorliegen einer anorektalen Fehlbildung 
und ein durchgeführtes MCU Einschlusskriterien für die Studie. Sie wurden in die Studie 
aufgenommen, um die Begleitfehlbildungen auch bei den weiblichen Patienten darzustellen 
und die Bedeutung des MCUs in der Standarddiagnostik zu zeigen. 
 
52 Patienten, davon 26 Jungen und 26 Mädchen wurden in die Studie aufgenommen. Die 
Patienten wurden nach der Lokalisation der Fistel nach der Krickenbeck-Klassifikation 
klassifiziert. Begleitende Fehlbildungen wurden detektiert und jeweils für Jungen und 
Mädchen zusammengefasst. Da die anorektalen Fehlbildungen Bestandteil der VACTERL-
Assoziation sind, wurden die Begleitfehlbildungen in Anlehnung an diese Assoziation 
dargestellt. In der VACTERL-Assoziation sind jedoch Begleitfehlbildungen des inneren und 
äußeren Genitals nicht berücksichtigt. Da genitale Fehlbildungen jedoch gehäuft bei Kindern 
mit anorektalen Fehlbildungen auftreten, hielten wir es für sinnvoll diese trotzdem 
aufzuführen (56). 
Da vor allem die Rolle des Miktionszysturethrogrammes in der Diagnostik von anorektalen 
Fehlbildungen im Vordergrund stehen soll, wurden schließlich die urogenitalen 
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Fehlbildungen genauer unterteilt und betrachtet. 
 
7.2 Miktionszysturethrogramm (MCU) 
 
Eine häufige Indikation für die Durchführung eines Miktionszysturethrogrammes ist die 
Diagnostik eines vesikoureteralen Refluxes (67). Unerkannte und unbehandelte 
vesikoureterale Refluxe können vor allem in Zusammenhang mit Harnwegsinfekten die 
Nieren schädigen (68). 
Mithilfe des MCUs können die Harnblase, die Urethra und, wenn ein Reflux vorhanden ist, 
die Harnleiter und das Nierenbeckenkelchsystem dargestellt werden. 
Weitere Indikationen für ein MCU sind eine symptomatische Harnwegsinfektion, der 
Verdacht auf eine infravesikale Obstruktion, ein Ausschluss einer Urethralklappe beim 
Jungen, ein dilatierter Ureter und eine Doppelniere mit Nierenbeckendilatation (69). Das 
MCU sollte, wenn möglich, durchgeführt werden, wenn das Kind frei von 
Harnwegsinfektionen ist, da während einer akuten Infektion die Refluxrate höher ist (70). 
 
Mit einem transurethralen Katheter wird Röntgen-Kontrastmittel retrograd oder mit einer 
suprapubischen Blasenpunktion anterograd in die Blase appliziert und diese damit gefüllt. 
Es wird das Füllen der Blase und die Miktion unter Durchleuchtung abgewartet. Während 
der Miktion werden mittels Durchleuchtung Aufnahmen der Harnblase inklusive Urethra 
angefertigt. Es wird ein mögliches Kontrastieren der Ureter oder sogar des 
Nierenbeckenkelchsystems beobachtet. 
Falls ein vesikoureteraler Reflux zur Darstellung kommt, wird aufgrund der im MCU 
entstandenen Bilder anschließend der Schweregrad des Refluxes nach der International 
Reflux Study Group bestimmt (71). Nach der Miktion wird beobachtet, ob Restharn in der 
Blase zurückbleibt und, ob es zum Zurücklaufen des Kontrastmittels aus der Niere oder dem 
Harnleiter in die Harnblase kommt. Definitionsgemäß zählt als VUR I. Grades wenig 
Rückfluss in den Ureter ohne morphologische Veränderungen. Ein VUR V. Grades ist durch 
einen stark dilatierten und geschlängelten Ureter, mit einem erweiterten 




Abbildung 4: Grade des VUR 
Nach International system of radiographic grading of vesicoureteric reflux (71). 
 
Da das MCU unter Durchleuchtung stattfindet, ist ein Nachteil dieser Methode die 
Strahlenexposition. Es gibt verschiedene Methoden und Fortschritte in der pädiatrischen 
Radiologie die Strahlendosis zu vermindern. Trotzdem liegen besonders die Gonaden durch 
die anatomische Lage im primären Strahlengang (72). An der Charité-Berlin zählt ein 
Gonadenschutz zum Standard bei einem MCU. 
Die Menge der mittleren effektiven Dosis eines MCUs schwankt je nach Alter und Geschlecht 
des Patienten zwischen 0,42 und 0,93 mSv. Sie ist höher bei älteren Kindern. Um die 
Strahlung auf ein Minimum zu reduzieren, soll die Anzahl der angefertigten Bilder so gering 
wie möglich gehalten werden (73). 
 
 
7.3 Distales Kolostogramm 
 
Das Distale Kolostogramm wird von Pena als Standard in der Diagnostik bei anorektalen 
Fehlbildungen bezeichnet (5). Das aborale Stoma wird sondiert und mit einem Katheter, der 
aufgeblasen und leicht zurückgezogen wird, geblockt. Das Kontrastmittel kann mit 
ausreichend hohem Druck nach distal gelangen, ohne dass es zurück nach außen gelangt. 
Durch das wasserlösliche Kontrastmittel wird der abführende Schenkel dargestellt. 
 
Unter Durchleuchtung soll festgestellt werden, ob eine Kommunikation zwischen dem 
Rektum und dem Urogenitaltrakt darzustellen ist. Außerdem soll die Distanz zwischen dem 
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am weitesten distal gelegenen Teil des Colons und der Sollstelle des Anus gemessen 
werden. Zu den möglichen Komplikationen des distalen Kolostogramms zählen die Ruptur 
des Stomas durch den ausgedehnten Ballon und die sehr viel seltener auftretende 
Darmperforation. Sollte sich in der Durchleuchtung eine Ausdehnung des distalen 
Colonpouches zeigen, muss die weitere Kontrastmittelapplikation mit großer Vorsicht 
erfolgen, um eine Darmperforation zu vermeiden (74,75).  
 
 
7.4 Intraoperativer Befund 
 
Die radiologischen Befunde des MCUs und des distalen Kolostogrammes wurden mit der 
intraoperativ vorgefundenen Anatomie verglichen. Die operative Korrektur einer anorektalen 
Fehlbildung wird aufgrund der Komplexität des Eingriffes an der Charité-Berlin nur von 
erfahrenen Kinderchirurgen durchgeführt. Dieser intraoperative Befund diente als Referenz.  
 
 




Das MCU wurde durch die Klinik für Kinderradiologie der Charité-Berlin durchgeführt. Das 
Kind wird in Rechtsseitenlage gelagert. Ein Hegar-Stift wird verwendet, um die Lokalisation 
des Analgrübchens darzustellen. Eine Messlatte wird zur Darstellung der 
Größendimensionen und zur Abstandsmessung neben das Kind gelegt. 
Das MCU wird mit einem 6 Charrier latexfreien Blasenkatheter durchgeführt, dieser wird 
durch die Urethra in die Blase eingeführt und die Blase mit wasserlöslichem Kontrastmittel 
(Ultravist) gefüllt. In den Fällen, in denen eine Fistel zwischen der Urethra und dem Rektum 
sichtbar wurde, wurde eine Abstandsmessung durchgeführt. In einigen Fällen gelang der 
Katheter durch die rekto-urethrale Fistel in den Rektumblindsack und markierte diesen. Alle 
Patienten erhielten eine einmalige antibiotische Prophylaxe mit Cefuroxim. Das MCU wurde 
von erfahrenen Kinderradiologen durchgeführt und es war bei jedem MCU ein Kinderchirurg 
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anwesend, um eine Vergleichbarkeit der Untersuchungen zu gewährleisten. 
 
 
Abbildung 5: MCU: Rektourethrale Fistel 
Abbildung 5 zeigt ein Miktionszysturethrogramm. Der Patient liegt in Rechtsseitenlage. Der 
Hegar-Stift markiert die Anussollstelle und eine Messlatte ist sichtbar. Da es sich um einen 
männlichen Patienten handelt, ist außerdem ein Gonadenschutz angelegt. Die Harnblase 
kontrastiert sich und über die rektourethrale Fistel tritt Kontrastmittel in das Rektum ein und 









Abbildung 6: MCU: Keine Fistel, VUR III° links. 
Abbildung 6 zeigt ebenfalls ein Miktionszysturethrogramm. Der Patient liegt in 
Rechtsseitenlage. Hegar-Stift, Messlatte und Gonadenschutz sind angelegt. Es kontrastiert 
sich ein elongierter, leicht erweiterter rechter Ureter mit erweitertem NBKS mit erweiterten 
Kelchen mit noch erkennbarer Impression durch die Markpyramiden. Es ist keine Fistel 
zwischen Harnröhre und Rektumblindsack nachweisbar. 
  
 
7.5.2 Kolonkontrasteinlauf - Kolostogramm 
 
Das Kind wird hierfür in Seitenlage gelagert. Die Sollstelle des Anus wird mit einem Hegar-
Stift markiert. Ein 8 bis 10-F Foley Katheter wird aufgeblasen und der Katheter mit einer 
Spritze, die wasserlösliches Kontrastmittel (Ultravist) enthält, verbunden.  
Der aborale Schenkel des Kolostomas wird mit einem Ballonkatheter sondiert und der 
Katheter wird aufgeblasen. Anschließend wird über diese Sonde wasserlösliches 
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Kontrastmittel unter Druck instilliert. Das Kontrastmittel gelangt über den aboralen Schenkel 




Abbildung 7: Distales Kolostogramm: Keine Fistel 
Abbildung 7 zeigt ein distales Kolostogramm. Der Patient liegt in Rechtsseitenlage. Der 
Hegar-Stift markiert die Anussollstelle und eine Messlatte ist sichtbar. Da es sich um einen 
männlichen Patienten handelt, ist außerdem ein Gonadenschutz angelegt. Über den 
aboralen Schenkel wird Kontrastmittel appliziert, das den Rektumblindsack kontrastiert. Es 








Abbildung 8: Distales Kolostogramm: Keine Fistel 
Abbildung 8 zeigt auch ein distales Kolostogramm. Der Patient liegt in Rechtsseitenlage. 
Hegar-Stift, Messlatte und Gonadenschutz sind sichtbar. 
Es kontrastiert sich der aborale Schenkel der Tranversostomie. Der Abstand vom Rektum-





Die männlichen und weiblichen Patienten wurden nach der Krickenbeck-Klassifikation 
eingeteilt. Anschließend wurden ihre Begleitfehlbildungen nach den betroffenen 
Organsystemen nach der VACTERL-Klassifikation aufgeführt. Wir ergänzten genitale und 
sonstige Fehlbildungen. Die Häufigkeiten des Auftretens von Begleitfehlbildungen wurden 
dargestellt.  
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Da das MCU in der Diagnostik von urologischen Fehlbildungen Anwendung findet, wurden 
urogenitale Fehlbildungen gesondert betrachtet. Auch hier wurden die Häufigkeiten in Bezug 
zur Fehlbildungsvariante nach Krickenbeck untersucht. 
Für das Auftreten von urogenitalen Begleitfehlbildungen wurden außerdem die Odds Ratios 
und die 95%-Konfidenzintervalle für die verschiedenen Fehlbildungsvarianten berechnet. Als 
Basis für diese Berechnung dienten die Patienten mit perinealen Fisteln. 
Für die statistische Auswertung der diagnostischen Genauigkeit des MCUs und des distalen 
Kolostogramms wurden die Bilder des MCU sowie des distalen Kolostogramms der 
männlichen Patienten von einem Kinderradiologen und einem Kinderchirurgen befundet. Als 
Referenz wurde die intraoperativ vorgefundene Anatomie verwendet. Bei Patienten mit 
perinealen Fisteln ist zur Planung der operativen Korrektur keine weitere Bildgebung 
notwendig. Patienten mit perinealen Fisteln wurden daher für diese Untersuchung 
ausgeschlossen. Für die Patienten, die zur OP-Planung ein MCU und ein distales 
Kolostogramm bekamen, galt es zu überprüfen, ob mithilfe des MCUs beziehungsweise des 
distalen Kolostogramms die Fehlbildungsvariante richtig klassifiziert werden konnte. Es 
wurde für beide die Sensitivität bestimmt.  





8.1 Zuordnung der Patienten nach der Krickenbeck-Klassifikation 
Von den 52 in die Studie eingeschlossenen Patienten waren 26 Mädchen und 26 Jungen. 
4 Jungen und 16 Mädchen hatten eine perineale Fistel. 5 Mädchen hatten eine vestibuläre 
Fistel. Von den Jungen hatten 6 keine Fistel, 5 eine rekto-urethrale (bulbär) und 7 eine rekto-
urethrale (prostatisch). 4 Patienten hatten eine rekto-vesikale Fistel und 5 Mädchen hatten 








rekto-urethral (bulbär) 5 
rekto-urethral (prostatisch) 7 
rektovesikal 5 
Gesamt 26 
Tabelle 3: Form der anorektalen Fehlbildung nach Krickenbeck bei männlichen Patienten 
 
Fistel/ Art der Fehlbildung Anzahl 
perineal 16 
rektovestibulär 5 
kloakale Fehlbildung 5 
Gesamt 26 
Tabelle 4: Form der anorektalen Fehlbildung nach Krickenbeck bei weiblichen Patienten 
 
 
8.2 Begleitfehlbildungen bei Jungen 
 
In unserem untersuchten Patientenkollektiv litten 65,4% der männlichen untersuchten 
Patienten an weiteren Fehlbildungen. Begleitfehlbildungen, die bei der Diagnostik des 
betroffenen Kindes auffielen, sind in den folgenden Tabellen dargestellt und in Anlehnung 
an die VACTERL- Assoziation aufgeführt.  
Von den männlichen Patienten hat keiner der Patienten mit einer perinealen Fistel eine 
weitere Fehlbildung gehabt. Von den 6 Jungen ohne Fistel hatten 50% mindestens eine 
weitere Fehlbildung, bei 2 Kindern waren 2 Organsysteme betroffen. 
Ein Kind wies eine vertebrale und genitale Fehlbildung, eines nur eine genitale Fehlbildung 
und eines eine kardiale und renale Fehlbildung auf. Drei Jungen aus dem untersuchten 
Kollektiv hatten keine weitere Fehlbildung.  
 
Bei allen Patienten mit rekto-urethraler Fistel, die im bulbären Teil der Harnröhre mündete, 
traten weitere Fehlbildungen auf. Bei 2 Kindern war nur ein Organsystem nach der 
VACTERL-Klassifikation betroffen. Bei keinem dieser Kinder bestand eine tracheo-
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ösophageale Fehlbildung. Bei den Jungen mit rekto-urethralen Fisteln, die im prostatischen 
Bereich der Harnröhre mündeten, gab es 3 Jungen, bei denen keine weitere Fehlbildung im 
Rahmen der VACTERL-Fehlbildungen zu sehen war. Einer von ihnen wies eine 
Gallenblasen- und Duodenalatresie auf. 28,6% der Patienten mit rektourethraler Fistel 
(prostatisch) hatten keine weitere Fehlbildung, während 57,1% eine Fehlbildung im Rahmen 
der VACTERL-Klassifikation hatten und 71,4% insgesamt an einer weiteren Fehlbildung 
litten. 
 
Die Jungen mit rektovesikaler Fistel litten alle an mindestens einer weiteren Fehlbildung. Es 
fiel auf, dass nur bei einem der untersuchten Jungen ausschließlich ein weiteres 
Organsystem betroffen war und bei allen weiteren Jungen mit rektovesikaler Fistel 
mindestens 3 weitere Organsysteme von einer Fehlbildung betroffen waren. 
In Bezug auf die Organsysteme der Fehlbildungen, die in der VACTERL-Klassifikation 
miteinbezogen sind, ergibt sich kein weiteres betroffenes Organsystem bei Jungen mit 
perinealer Fistel. Bei 6 Patienten ohne Fistel waren 5 Organsysteme betroffen. Bei 5 
Patienten mit bulbärer Fistel waren insgesamt 9 Organsysteme betroffen und bei 7 Patienten 
mit prostatischer Fistel waren 9 Organsysteme betroffen. Bei 4 Patienten, die mit einer 











Renal Limb Genital Andere 
Perineale Fistel 
Fall 1 - - - - - - - 
Fall 2 - - - - - - - 
Fall 3 - - - - - - - 
Fall 4 - - - - - - - 
Keine Fistel 
Fall 5 - - - - - - - 
Fall 6 - - - - - - - 
Fall 7 x - - x - - - 
Fall 8 - - - - - x - 
Fall 9 - - - - - - - 
Fall 10 - x - x - - - 
Rekto-urethrale (bulbäre) Fistel 
Fall 11 x - - - - - - 
Fall 12 - x - x - - - 
Fall 13 x - - x - - - 
Fall 14 x x - - - - - 
Fall 15 - - - - - x - 
Rekto-urethrale (prostatische) Fistel 
Fall 16 - - - - - - - 




Fall 18 - x x - - - Gaumenspalte 
Fall 19 - x - x - x Choanalstenose 
Fall 20 - x - x - - - 
Fall 21 x - - x - - - 
Fall 22 - - - - - - - 
 43 
Rekto-vesikale Fistel 
Fall 23 - x - x - x Choanalstenose 
Fall 24 x - - - - - - 
Fall 25 x - - x - x - 
Fall 26 x x x x - - - 




Abbildung 9: Betroffene Organsysteme nach der VACTERL-Assoziation bei Jungen mit 
ARM nach der Krickenbeck-Klassifikation 
 
  






Betroffene Organsysteme nach der 
VACTERL-Assoziation bei Jungen 
nach der Krickenbeck-Klassifikation
Vertebral Kardial Tracheoösophagel Renal Extremitäten Genital
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 Vertebral Kardial 
Tracheo-
ösophageal 
Renal Limb Genital Andere 
Anzahl 8 8 2 10 0 5 5 
Tabelle 6: Fehlbildungen insgesamt bei Jungen in Anlehnung an VACTERL-Klassifikation 
 
 
In unserem untersuchten Patientenkollektiv fanden sich bei Jungen am häufigsten renale 
Begleitfehlbildungen (siehe Tabelle 6). 10 von 26 untersuchten Jungen litten an einer 
weiteren Fehlbildung, die das renale System betraf. Dies sind 38,4% der untersuchten 
Jungen. Die zweithäufigsten assoziierten Fehlbildungen waren vertebrale und kardiale 
Fehlbildungen mit jeweils 30,8% betroffenen Kindern. Von genitalen Fehlbildungen waren 
19,2% der untersuchten Jungen mit ARM betroffen. Tracheoösophageale Fehlbildungen 
waren selten und Extremitäten waren in keinem unserer Patienten betroffen. 
 
Je anatomisch höher und komplexer sich die anorektale Fehlbildung in unserem 
Patientenkollektiv darstellte, desto häufiger traten auch weitere Begleitfehlbildungen auf 
(siehe Tabelle 7).  
 
Fehlbildungsvariante Begleitfehlbildungen in Prozent 
perineale Fistel 0% 
keine Fistel 50% 
bulbäre Fistel 100% 
prostatische Fistel  71,4% 
rektovesikale Fistel 100% 














Renal Limb Genital Andere 
Perineale Fistel 
Fall 1 - - - x - - - 
Fall 2 - - - - - - - 
Fall 3 - x - x - - Ptose 
Fall 4 - x - - - x - 
Fall 5 - - - x - - - 
Fall 6 - - - - - - - 
Fall 7 - - - - - - Turner-Syndrom 
Fall 8 - - - - - - - 
Fall 9 - - - - - - - 
Fall 10 - - - - - - Hüftdysplasie 
Fall 11 - - - - - x Gaumenspalte 
Fall 12 - - - - - - - 
Fall 13 - - - - - x 
Lipom im M. 
gluteus 
Fall 14 - - - - - - - 
Fall 15 - - - - - - - 
Fall 16 x - - - - - Hirnfehlbildungen 
Vestibuläre Fistel 
Fall 17 x - - x x - - 
Fall 18 - - - - - - - 
Fall 19 x x x x - - - 
Fall 20 - x - - x x - 
Fall 21 - - - - - x - 
Kloake 
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Fall 22 - - - x - - - 
Fall 23 - x - x - - - 
Fall 24 - x - - - - - 
Fall 25 - - - x - - - 
Fall 26 - - - x - - - 
Tabelle 8: Begleitfehlbildungen bei Mädchen 
 
Insgesamt traten bei 61,5% der weiblichen Patientinnen Begleitfehlbildungen auf. 
Von den 16 Mädchen mit perinealen Fistel hatten 7 Patientinnen mindestens eine weitere 
Fehlbildung im Rahmen der VACTERL-Klassifikation. Dies entspricht 43,8% und damit einer 
höheren Anzahl als bei den männlichen Patienten. Von den 5 Patientinnen mit 
rektovestibulärer Fistel hatten 4 eine weitere Fehlbildung nach der VACTERL-Klassifikation, 
dies entspricht 80%. Von den Mädchen, die mit einer kloakalen Fehlbildung geboren wurden, 
hatten alle eine weitere Fehlbildung. Bei einer Patientin waren 2 Organsysteme betroffen. 
Hier war auffällig, dass 4 der 5 Patientinnen mit kloakaler Fehlbildung zusätzlich an einer 
renalen Fehlbildung litten, dies entspricht 80% von ihnen.  
 
Bezieht man die Anzahl der betroffenen Organsysteme der Fehlbildungen auf die gesamte 
Anzahl der untersuchten Patientinnen in jeder Fehlbildungsvariante ergeben sich 0,6 
Fehlbildungen pro Patientin bei den perinealen Fisteln, 2,2 Fehlbildungen pro Patientin mit 
rektovestibulärer Fistel und 1,2 Fehlbildungen pro Patientin mit Kloake. In unserem Kollektiv 
sind die relativ meisten Fehlbildungen in Anlehnung an die VACTERL-Klassifikation bei den 





Abbildung 10: Betroffene Organsysteme nach der VACTERL-Assoziation bei Mädchen mit 
ARM nach der Krickenbeck-Klassifikation 
 
 
8.4 Urogenitale Fehlbildungen bei Jungen und Mädchen 
 
Eine der wichtigsten Indikationen für ein MCU ist die Frage nach einem vesikoureteralen 
Reflux, der bei Kindern mit anorektalen Fehlbildungen häufig vorkommt. In unserem Kollektiv 
steigt die Häufigkeit bis auf 60% bei Mädchen mit kloakalen Fehlbildungsvarianten und 
vestibulären Fisteln und bei Jungen ebenfalls auf bis zu 60% bei einer anorektalen 
Fehlbildung mit rekto-urethraler Fistel zum prostatischen Teil der Harnröhre. 
 
  




Betroffene Organsysteme nach der 
VACTERL-Assoziation bei Mädchen 
nach der Krickenbeck-Klassifikation 














Perineale Fistel 20 15 % 5% 20% 15% 
Vestibuläre Fistel 5 60% 40% 80% 40% 
Keine Fistel 6 33,3% 33,3% 33,3% 16,7% 
Rekto-urethrale 
(bulbäre) Fistel 
5 60% - 60% 20% 
Rekto-urethrale 
(prostatische) Fistel 
7 14,3% 42,9% 42,9% 14,3% 
Rekto-vesikale 
Fistel 
4 75% 75% 75% 50% 
Kloakale 
Fehlbildung 
5 60% 20% 80% - 
Summe 52 18 12 23 10 
Tabelle 9: Urogenitale Anomalien bei Jungen und Mädchen mit ARM 
 
Urologische Anomalien sind besonders häufig bei Patienten mit vestibulärer, rekto-bulbärer, 
rekto-vesikaler Fistel und bei Patientinnen mit einer kloakalen Fehlbildung. Insgesamt litten 
in unserem Patientenkollektiv von 52 untersuchten Patienten und Patientinnen 23 an 
urologischen Fehlbildungen, dies entspricht 44,23%.  
Wir suchten in unserem Kollektiv besonders sorgfältig nach Genitalfehlbildungen. Genitale 




urologische Fehlbildungen genitale Fehlbildungen 











Perineale Fistel 1 - 1 - 
Vestibuläre Fistel 16 1,3-185,4 3,8 0,4-33,1 
Keine Fistel 2 0,3-15,1 1,1 0,1-13,4 
Rekto-urethrale 
(bulbäre) Fistel 
6 0,7-48,9 1,4 0,1-17,5 
Rekto-urethrale 
(prostatische) Fistel 
3 0,5-19,2 0,9 0,1-10,9 
Rekto-vesikale Fistel 12 1,0-148,3 5,7 0,6-57,2 
Kloakale Fehlbildung 16 1,4-184,4 - - 
Tabelle 10: Odds Ratios und 95%-Konfidenzintervalle für urogenitale Begleitfehlbildungen 
zur Basis perineale Fistel 
 
Auch in den Odds Ratios (OR) spiegelt sich die Häufigkeitsverteilung für urogenitale 
Begleitfehlbildungen wider. Bei vestibulären und kloakalen Fehlbildungen zeigten sich mit 
16 die höchsten Odds für das Auftreten einer urologischen Begleitfehlbildung zur Basis der 
Patienten mit perinealen Fisteln. Für die genitalen Fehlbildungen hatten die Patienten mit 
rekto-vesikaler Fistel mit einem Odds Ratio von 5,7 das höchste Risiko für das Auftreten von 
genitalen Begleitfehlbildungen. 
 
Das MCU gilt als Goldstandard in der Diagnostik des vesikoureteralen Reflux (VUR). In der 
folgenden Tabelle ist die Häufigkeit eines VUR bei unseren männlichen Patienten aufgeführt. 
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Art der Fehlbildung Anzahl der Patienten davon Patienten mit VUR 
Perineale Fistel 4 0 







Rekto-vesikale Fistel 4 3 
Gesamt 26 9 
Tabelle 11: Häufigkeit eines VUR bei männlichen Patienten mit ARM 
 
Insgesamt konnte bei 9 der 26 untersuchten Jungen ein VUR im MCU diagnostiziert werden, 
das entspricht 34,6%. Auffällig ist, dass die Zahl der vesikoureteralen Refluxe bei den 
Patienten mit rekto-vesikaler Fistel 75% beträgt.  
 
 
8.5 Vergleich Miktionszysturethrogramm versus distales Kolostogramm 
 
Da perineale und vestibuläre Fisteln von außen sichtbar sind, ist es nicht nötig, weitere 
Diagnostik zur Lokalisation der Fistel durchzuführen. Bei anderen Fehlbildungsformen ist es 
für eine erfolgreiche Korrektur von großer Bedeutung, diese präoperativ bildlich darzustellen. 
 
In unserem Patientenkollektiv gelang es uns, in 21 von 22 Fällen im MCU eine Fistel vom 
Rektum zum Urogenitaltrakt korrekt darzustellen oder auszuschließen. Diese präoperativ 
angefertigten Bilder des MCUs stimmten mit dem intraoperativ vorgefundenen Befund 
überein. Für perineale Fisteln ist diese Art der Darstellung nicht nötig. Bei den Patienten 
ohne Fistel und mit rektourethraler Fistel zeigte das MCU die korrekte Anatomie. 
Bei den rektovesikalen Fisteln konnte das MCU eine rektovesikale Fistel nicht korrekt 
darstellen. Bei Befundung des MCU ging man davon aus, dass keine Fistel vorliegen würde. 
Dies stellte sich jedoch intraoperativ anders dar. Bei den rektovesikalen Fisteln konnten also 
nur 4 von 5 durch das MCU richtig erkannt werden. 
In einigen Fällen gelangte der Katheter durch die Fistel in das Rektum des Kindes, so dass 
hier eine sehr genaue Lokalisation der Fistel möglich war. Bei den Fällen, in denen es 
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gelang, eine Fistel darzustellen, versuchte man schließlich noch eine Messung des 
Abstandes zum Blindsack des Rektums durchzuführen, um die korrigierende Operation zu 
planen. 
 
Das distale Kolostogramm stimmte bei 20 von 22 Befunden mit der intraoperativ 
vorgefundenen Situation überein. Es konnte ebenfalls die Fistel bei allen Patienten, bei 
denen sich auch intraoperativ keine Fistel fand, ausschließen und die 5 rektourethralen 
Fisteln zum bulbären Teil der Harnröhre konnten im distalen Kolostogramm richtig 
diagnostiziert werden. Bei den Patienten mit rekto-urethralen Fisteln zum prostatischen Teil 
der Harnröhre war das distale Kolostogramm für einen Patienten falsch-negativ. Es konnten 
6 von 7 prostatischen Fisteln dargestellt werden. Bei den rektovesikalen Fisteln gab es 
ebenfalls wie beim MCU eine falsch-negative Aufnahme.  
Der falsch-negative Fall im MCU war ein anderer Fall als beim distalen Kolostogramm. 
 
Im Folgenden werden von drei Patienten beispielhaft Bilder gezeigt, die als Grundlage für 
unsere Studie dienten. Es wird jeweils ein Bild aus dem Miktionszysturethrogramm sowie 




Abbildung 11: MCU; Rekto-vesikale Fistel (Fall 23) 
MCU: Es kommt eine relativ große, glatt konturierte mittelständige Harnblase zur 
Darstellung. Schon während des Einlaufens des Kontrastmittels zeigte sich ein Reflux in 
eine im Bereich des Harnblasenbodens mündende rektovesikale Fistel mit Kontrastierung 
des Rektumstumpfes.  




Abbildung 12: Distales Kolostogramm; Rekto-vesikale Fistel (Fall 23) 
Distales Kolostogramm: Es zeigt sich ein nicht haustriertes Colon descendens. Bei weiterer 
Füllung füllt sich auch die Fistel über eine Strecke von 3,5 cm. Sie mündet sehr weit kaudal 
im Bereich des Blasenhalses. 
Distanz vom Rektum zum Anus: ca. 6,5 cm 
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Abbildung 13: MCU; Rekto-prostatische Fistel (Fall 20) 
MCU: Darstellung einer normal großen, glatt konturierten, mittelständigen Harnblase. 
Während der Miktion deutlicher Kontrastmittelübertritt über eine schmale rektourethrale 
Fistel zur Pars prostatica urethrae mit deutlicher Kontrastierung des Rektums und distalen 
Colons. Der am weitesten distal gelegene Abstand des Rektums bis zum mit einem Hegar-





Abbildung 14: Distales Kolostogramm; Rekto-prostatische Fistel (Fall 20) 
Distales Kolostogramm: Es zeigen sich ein regelrechtes Sigma und Rektum. Es kontrastiert 
sich kaudal eine Fistel zum harnableitenden System auf Höhe des Pars prostatica uerthrae. 




Abbildung 15: MCU; Keine Fistel (Fall 7) 
MCU: Darstellung einer normal großen, glatt konturierten, mittelständigen Harnblase. 
Anschließend spontane, aber unvollständige Miktion über eine männliche Urethra, die in 
ihrem prostatischen Anteil eine unregelmäßige dorsale Kontrastierung aufweist. 





Abbildung 16: Distales Kolostogramm; Keine Fistel (Fall 7) 
Distales Kolostogramm: Es stellt sich ein regelrecht aufweitendes Sigma und Rektum dar, 
das dorsal der Harnblase spitz zulaufend endet. Von hier bis zum Analgrübchen beträgt der 




8.5.1 Statistische Auswertung 
 
Für das distale Kolostogramm sowie für das Miktionszythurethrogramm wurde die 
diagnostische Genauigkeit mithilfe der Sensitivität bestimmt. Da bei den Jungen ein 
Miktionszysturethrogramm und gleichzeitig ein durchgeführtes distales Kolostogramm 
Einschlusskriterium war, wurden nur die männlichen Patienten in diese Berechnung 
eingeschlossen. 
Für das Miktionszysturethrogramm ergibt sich eine Sensitivität von 95,5%, für das distale 




9.1 Diagnostik bei Kindern mit ARM 
 
Bei Kindern mit anorektaler Fehlbildung muss nach der Geburt diagnostiziert werden, ob 
lebensbedrohliche Fehlbildungen vorliegen, die einer sofortigen Therapie bedürfen. 
Bezüglich der anorektalen Fehlbildung muss in den ersten Lebenstagen entschieden 
werden, ob ein Kolostoma angelegt werden muss und die definitive Korrektur zu einem 
späteren Zeitpunkt durchgeführt werden sollte oder eine primäre chirurgische Korrektur der 
Fehlbildung möglich erscheint.  
Studien, die das operative Outcome anhand der Kontinenz und der perioperativen 
Komplikationen überprüft haben, konnten bisher keinen signifikanten Unterschied zwischen 
beiden Operationsformen aufzeigen (76). Eine Dissertation, die an der Charité-
Universitätsmedizin Berlin durchgeführt wurde, untersuchte diese Fragestellung. Bei primär 
definitiv ohne Kolostoma operierten Patienten konnte bei 62% der untersuchten Patienten 
eine vollständige Stuhlkontrolle erreicht werden. Bei Patienten, die mit einer dreizeitigen 
Korrektur versorgt wurden, waren es nur 50% (77). Die Stuhlkontrolle ist ein wichtiger 
Aspekt, der die Lebensqualität der betroffenen Kinder entscheidend mitbeeinflusst.  
An der Charité-Berlin wird die Korrektur von anorektalen Fehlbildungen durch erfahrene 
Kinderchirurgen vorgenommen. Die einzeitige Korrektur wird bereits seit 2009 durchgeführt. 
Mit steigender Erfahrung verbessert sich das postoperative Outcome der Kinder. Als 
Zentrum für anorektale Fehlbildungen sind die Kinderchirurgen mit der operativen Technik 
vertraut. 
Wegen des geringeren Zeit- und Kostenaufwandes und der geringeren Belastung für das 
Kind sowie für die Eltern wird, wenn möglich, das einzeitige Vorgehen empfohlen (76,78). 
Für welche Fehlbildungsvarianten sich die einzeitige Operation eignet, ist bis heute nicht 
eindeutig geklärt. Bei Mädchen ist man sich weitgehend einig, dass vor allem rekto-
vestibuläre und rekto-perineale Fisteln einzeitig ohne Kolostoma versorgt werden können 
(79). Bei Jungen ist diese Frage jedoch bis heute Gegenstand zahlreicher Diskussionen.  
 
In die Entscheidung, ob eine einzeitige oder dreizeitigen Korrektur durchgeführt wird, geht 
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die Form der Fehlbildung maßgeblich mit ein. Es werden aber nicht nur die Form der 
Fehlbildung, sondern auch der Allgemeinzustand, die Reife des Kindes und gegebenenfalls 
Begleitfehlbildungen miteinbezogen. 
 
Das ARM-Net-Meeting 2013 stellte ein Schema zum Vorgehen bei Jungen mit anorektaler 
Fehlbildung vor: Nach der Geburt sollte die Perinealregion eines Kindes, wenn eine 
anorektale Fehlbildung vermutet wird, zunächst genau inspiziert werden. Außerdem sollte 
ein Screening zum Ausschluss oder zur Bestätigung einer VACTERL-Assoziation 
durchgeführt werden. Dieses beinhaltet die Untersuchung auf Fehlbildungen von 
Ösophagus, Herz, Nieren und Wirbelsäule. Man einigte sich darauf, dass bei einem 
neugeborenen Jungen mit perinealer Fistel keine Bildgebung der anorektalen Fehlbildung 
erfolgen muss, sondern die Fehlbildung mit einer Anoplastik oder einer PSARP primär 
korrigiert werden kann. Sollte keine Fistel von außen sichtbar sein, wird der Patient nach 24 
Stunden erneut untersucht, damit in diesem Zeitraum der intraabdominelle Druck ansteigen 
und eine perineale Fistel, falls vorhanden, sichtbar werden kann. Liegt eine perineale Fistel 
vor, kann auch in diesen Fällen eine Anoplastik oder eine PSARP erfolgen. Bei den 
Patienten, bei denen keine Fistel von außen sichtbar wird, muss eine Bildgebung 
durchgeführt werden. Die Standardbildgebung für Kinder ohne sichtbare Fistel, mit normal 
erscheinender Wirbelsäule und Glutealregion, ist laut der Empfehlung von 2013 ein 
seitliches Röntgenbild. Sind in der Glutealregion Auffälligkeiten zu finden, sollte ein 
Kolostoma angelegt werden. Das ARM-Net-Meeting empfiehlt eine primär definitive 
Korrektur nur bei Patienten, bei denen entweder die Fistel von außen sichtbar ist oder das 
Rektum innerhalb von einem Zentimeter Abstand zur darüberliegenden Haut zur Darstellung 
kommt. Ein weiterer wichtiger Faktor für die Frage nach einer einzeitigen Operation ist die 
Anwesenheit eines erfahrenen Operateurs. In allen anderen Fällen sollte weiterhin ein 




Abbildung 17: Vorgehen bei einem Jungen, der mit ARM geboren wird.  
nach Neonatal workup of male patients suggested by anorectal malformation (ARM)-Net (53). 
 
Nach Anlage eines Kolostomas, ist es möglich mit einem distalen Kolostogramm die Höhe 
des Rektums sowie eine eventuell vorhandene Verbindung zwischen dem Rektum und dem 
Urogenitaltrakt darzustellen oder auszuschließen.  
 
 
9.1.1 Vergleich Miktionszyturethrogramm – distales Kolostogramm 
 
In unserer Studie wurden die Bilder des MCUs mit den Bildern des distalen Kolostogramms 
verglichen. 
Das distale Kolostogramm verwendeten wir als Vergleichsmethode. Als Referenz wurde der 
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intraoperativ vorliegende Befund gewählt. 
In 19 der 22 Fälle, bei denen beide Untersuchungen durchgeführt wurden, stimmten das 
Miktionszysturethrogramm und das distale Kolostogramm überein. 
Das MCU war in einem Fall falsch-negativ. In allen anderen Fällen konnte eine Fistel 
zuverlässig ausgeschlossen oder bestätigt werden. Das distale Kolostogramm war für zwei 
Patienten falsch-negativ. Die diagnostische Genauigkeit wird mit der Sensitivität angegeben. 
In unserer Studie ist die Sensitivität des MCUs 95,5%. Die Sensitivität des distalen 
Kolostogramms betrug nur 90,9%. Trotz der geringen Fallzahl in unserer Studie zeigen die 
Sensitivitäten an, dass das MCU eine diagnostische Alternative zum distalen Kolostogramm 
darstellt.  
 
In unserem Kollektiv ergab sich auch für das distale Kolostogramm eine hohe Sensitivität. 
Wenn ein Kolostoma angelegt wird, erscheint die Durchführung eines distalen 
Kolostogramms sinnvoll. 
Das distale Kolostogramm ist eine über Jahre angewandte Methode zur präoperativen 
Darstellung und Klassifikation anorektaler Fehlbildungen, obwohl eine eindeutige 
Beschreibung der Methode fehlt. Für das distale Kolostogramm gibt es Empfehlungen zur 
Durchführung, es ist aber keine standardisierte Untersuchung (74,75). 
Der Druck des „high pressure“ Kolstogramms ist nicht definiert und die Positionierung des 
Patienten nicht festlegt. Eine röntgendichte Markierung der Sollstelle des Anus wird nicht 
gefordert. Die Bestimmung des Abstands zwischen dem Rektum und der Haut bzw. der 
analen Sollstelle, die als Maßstab für die Entscheidung, ob ein Kolostoma erforderlich ist, 
gefordert wird, kann ohne diese Markierung nicht zuverlässig durchgeführt werden. Es gibt 
keinen festgelegten Standard für die Untersuchung. Die Reproduzierbarkeit der 
Untersuchung in den verschiedenen Zentren ist damit fraglich. Die Resultate der 
Untersuchung sind ohne einen Standard von wechselnder Aussagekraft und Zuverlässigkeit. 
In unserem Krankenhaus ist das MCU ein wichtiger Teil der präoperativen Diagnostik. Jedes 
Kind mit anorektaler Fehlbildung bekommt in den ersten Lebenstagen ein MCU, bevor die 
Entscheidung zur Anlage eines Kolostomas oder einer primär definitiven Operation getroffen 
wird. Einige Kinder mit anorektaler Fehlbildung brauchen ein Kolostoma aus verschiedenen 
medizinischen Gründen oder können nicht einzeitig operiert werden, da der 
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zugrundeliegende Defekt zu komplex ist. Doch auch in diesen Fällen ist ein MCU von großer 
Bedeutung, um mögliche assoziierte urologische Fehlbildungen zu detektieren.  
 
Das Miktionszysturethrogramm liefert zuverlässige Bilder. Aufgrund der Bilder im MCU 
wurde stets der richtige operative Zugang gewählt. Es war in keinem Fall notwendig 
intraoperativ den operativen Zugang durch einen laparoskopischen Zugang zu erweitern. Es 
wurde kein laparoskopischer Zugang gewählt, wenn der Patient allein von posterior sagittal 
hätte korrigiert werden können.  
 
Der entscheidende Vorteil des MCUs gegenüber dem distalen Kolostogramm ist, dass es 
eine natürliche Körperöffnung nutzt. Um Bilder anzufertigen, ist kein Anlegen eines 
Kolostomas nötig. Ein weiterer Vorteil ist, dass es einen Standard für die Durchführung des 
MCUs gibt.  
Sollte das MCU keine zuverlässigen Bilder der zugrundeliegenden Anatomie liefern oder 
eine Fistel nicht eindeutig bestätigen oder ausschließen, besteht die Möglichkeit ein 
Kolostoma anzulegen. Ein durchgeführtes MCU schließt eine Kolostomaanlage nicht aus.  
Die endgültig korrigierende Operation kann zu einem späteren Zeitpunkt durchgeführt 
werden. Eine einzeitige Operation ohne genaue Kenntnisse der zugrundeliegenden 
anatomischen Verhältnisse bewerten wir als zu riskant. 
 
Ein MCU sollte daher bei Kindern, die mit anorektalen Fehlbildungen auf die Welt kommen, 
durchgeführt werden. Es können urogenitale Begleitfehlbildungen dargestellt werden und es 
ergibt sich die Chance, die Art der ARM zu klassifizieren und darzustellen ohne, dass dafür 
ein weiterer operativer Eingriff für das Anlegen eines Kolostomas nötig ist. 
 
Die Genauigkeit der Darstellung einer Fistel im MCU und im distalen Kolostogramm wird 
vom Untersucher mit beeinflusst. Die Erfahrung der beteiligten Ärzte spielt eine 
entscheidende Rolle für den Erfolg der diagnostischen Methode. In unserem 
Patientenkollektiv wurden die Untersuchungen von erfahrenen Kinderradiologen der 
Charité-Berlin durchgeführt. Zusätzlich war stets ein Kinderchirurg anwesend. So war nicht 
nur eine Vergleichbarkeit der Untersuchungen gewährleistet, sondern die Untersuchung 
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wurde nach einem stets gleichen Standard durchgeführt. Es besteht die Möglichkeit für den 
Chirurgen die Untersuchung mitzugestalten und sich durch die Dynamik der Untersuchung 
ein genaues Bild der vorliegenden Anatomie zu erstellen. Auch die Befundung und 






Wilkins und Pena haben 1988 verschiedene Formen und Lokalisationen von Kolostomata 
bei Patienten mit anorektalen Fehlbildungen ausgewertet und vorgeschlagen, dass ein 
hohes, doppelläufiges Kolostoma im Sigma vor der endgültigen Korrektur der anorektalen 
Fehlbildung mit den geringsten Komplikationen verbunden sei. Beide Stomata sollten durch 
eine Hautbrücke voneinander getrennt werden. Sie sollen ausreichend Abstand voneinander 
haben, sodass es möglich sei nur über dem proximalen Stoma einen Stomabeutel zu 
befestigen, damit kein Stuhl in das distale Stoma übergehen kann. Der distale Kolonanteil 
müsste während der Eröffnung des Kolostomas gespült werden, um Mekonium zu 
eliminieren und dieser Anteil müsste ausreichend lang sein, damit bei der 
Durchzugsoperation genug Kolon mobilisiert werden könne (80). 
Als Komplikationen der Kolostomata, die im Rahmen ihrer Studie aufgefallen sind, führten 
sie in ihrer Untersuchung chronische Retraktion, Stenosen, Strikturen, Prolaps, 
Wundinfektion nach Kolostomaverschluss, Obstruktion des Kolostomas, Dehiszenz, Sepsis 
und Tod an (80). In den folgenden Jahren gibt es in der Literatur über kolostoma-assoziierte 
Komplikationen bei Kindern mit ARM Angaben von bis zu 74,6% (81). Auch eine weitere 
Studie, die im Jahr 2001 durchgeführt wurde, stellte eine hohe Inzidenz für Komplikationen 
bei Kolostomata bei Kindern mit ARM fest. Hier wurde eine Rate von 32% für Kolostoma-
Komplikationen festgestellt (82). 
Eine Alternative zur Anlage eines doppelläufigen Kolostomas im Sigma stellt das Loop-
Kolostoma dar. Jedoch ist auch die Anlage eines Loop-Kolostomas mit hohen 
Komplikatioszahlen verbunden (83).  
Studien konnten jedoch nicht eindeutig zeigen, welche Art des Kolostomas vorzuziehen ist. 
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Während Almosallam zwar eine gleich hohe Rate an Komplikationen fand, jedoch bei dem 
Loop-Kolostoma den Vorteil sieht, dass die Operationszeit zur Rückverlagerung kürzer ist 
(84), zeigte sich bei Oda et al. eine niedrigere Komplikationsrate bei Patienten mit einem 
doppelläufigen Kolostoma (85). Eine Meta-Analyse im Jahr 2017 konnte keinen signifikanten 
Unterschied bei dem Vorkommen von Harnwegsinfekten nachweisen, jedoch kam es bei 
Loop-Kolostomata häufiger zum Auftreten eines Prolapses (86).  
Eine Studie, die an der Charité-Berlin durchgeführt wurde, untersuchte die Komplikationen, 
die mit einem Kolostoma assoziiert sind. Es wurden Patienten mit Tranversostomie, 
Descendostomie, Sigmoidostomie und Rektostomie untersucht. Es ergaben sich für 
Tranversostomie und Descendostomie mit 44% bzw. 40% vergleichbare 
Komplikationsraten.  
Bei Patienten mit Sigmoidostomie zeigte sich als Komplikation die Fehlanlage des Stomas 
als Rektostoma. Für das Rektostoma zeigte sich eine Komplikationsrate von 100%. 
In diesen Fällen wurde das Stoma an der falschen Stelle angelegt und bei der Korrektur der 
Fehlbildung musste das bestehende Stoma umgesetzt werden, da das Stoma zu weit distal 
angelegt wurde. Es war keine ausreichende Länge des distalen Kolons gegeben, und es 
konnte ohne Neuanlage des Kolostomas kein spannungsfreier Durchzug durchgeführt 
werden (77). 
 
Eine aktuelle Studie aus dem Jahr 2016 konnte eine Komplikationsrate von 30% bei 
doppelläufigem Kolostoma und 24% bei einem Loop-Kolostoma nachweisen. Bei 17 bzw. 
14% der untersuchten Patienten war eine Revision des Stomas notwendig (83). In einer 
Meta-Analyse von 2017, die 26 Studien miteinbezog, die die Komplikationsrate vom 
Kolostoma bei Kindern mit ARM evaluierte, zeigte sich für alle Kolostomata eine 
Komplikationsrate von 27% (86). 
 
Aufgrund der hohen Komplikationsrate der Kolostomaanlage und den folgenden operativen 
Eingriffen wird heute zunehmend versucht, das distale Kolostogramm durch andere 
belastbare diagnostische Methoden zu ersetzen. Dies ist besonders wichtig für die 
Patienten, bei denen eine einzeitige Korrektur der Fehlbildung möglich scheint.  
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Aktuell beschäftigt diese Frage zahlreiche Arbeitsgruppen. In der Literatur wird eine Methode 
zur Bestätigung einer Fistel beschrieben, bei der ein Katheter in die Blase des 
Neugeborenen eingeführt wird, um anhand der Farbe des Urins darauf schließen zu können, 
ob eine Fistel vorliegt oder nicht (76).   
Diese Untersuchung kann zwar eine Fistel bestätigen oder ausschließen, es fehlen jedoch 
Bilder, die die Anatomie der Fehlbildung darstellen. Bilder sind erforderlich, damit der 
Operateur entscheiden kann, ob der Patient für ein einzeitiges Vorgehen in Frage kommt 
und die Operation und Strategie geplant werden kann. Im besten Fall ist der Operateur selbst 
bei der bildgebenden Untersuchung anwesend und kann diese mitleiten, um die Bilder zu 
erhalten, die er für die Planung der Operation benötigt.  
Wir halten ein bildgebendes Verfahren für zuverlässiger, da der Fistelausschluss anhand der 
bildlichen Darstellung der Fehlbildung erfolgt. 
 
 
9.1.3 Transperineale Sonographie 
 
Eine weitere Methode, um die Art der Fehlbildung zu klassifizieren, stellt die transperineale 
Sonographie dar. Eine Studie von 2009 zeigt, dass mit dieser Methode in 85% der Fälle die 
Form der Fehlbildung richtig klassifiziert werden konnte. Die Sonografie wird limitiert, wenn 
der distale Pouch des Rektums von einer großen Fistel komprimiert wird, da in diesem Fall 
der Abstand in der Sonografie größer dargestellt wird (87). 
Eine 2017 von Hosokawa et al. veröffentlichte Studie versuchte die diagnostische 
Genauigkeit der Sonografie am Tag der Geburt bei Neugeborenen mit ARM einzuschätzen 
und verglich die diagnostische Genauigkeit beim Ultraschall von suprapubisch und perineal. 
Sie konnten zeigen, dass bei Nutzung beider sonografischer Methoden, die diagnostische 
Genauigkeit der endgültigen Diagnose bei 78,3% lag. Die diagnostische Genauigkeit war bei 
der Durchführung des Ultraschalls von perineal signifikant höher als von suprapubisch. 
Trotzdem wird die Durchführung beider Ultraschallmethoden empfohlen, um die Genauigkeit 
insgesamt zu erhöhen (88). In einem systematischen Review des gleichen Jahres wurde als 
optimaler Zeitpunkt für die Sonografie die Durchführung nach 24 Lebensstunden empfohlen, 
damit das Mekonium weiter nach distal vordringen kann und der Rektumblindsack 
demarkiert werden kann (89). Die transperineale Sonographie ist leicht verfügbar, günstig 
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und eine schmerzfreie Untersuchung. Der größte Nachteil der Sonografie ist, dass sie stark 
untersucherabhängig ist. Ein erfahrener Untersucher ist notwendig, um qualitativ 
hochwertige und diagnostisch genaue Bilder anzufertigen (90). Ein weiterer Nachteil ist wie 
beim distalen Kolostogramm die bisher fehlende Standardisierung der Untersuchung. In der 
Darstellung fehlen bei mangelnder Bildqualität entscheidende anatomische Strukturen, die 
notwendig sind, um dem Chirurgen präoperativ eine Darstellung über die zu erwartende 
vorliegende Anatomie zu geben. 
 
In unserer Klinik gehört die Sonografie des Abdomens, der Niere und der ableitenden 
Harnwege zum diagnostischen Work-up nachdem ein Neugeborenes mit anorektaler 
Fehlbildung geboren wurde. Wir verwenden die Sonografie zur Darstellung von 
Begleitfehlbildungen. Für die präoperative Diagnostik zur Vorbereitung der operativen 





Eine Studie von Niedzielski aus dem Jahr 2004 verglich die diagnostische Genauigkeit des 
Invertogramms und der Sonographie. Es konnte gezeigt werden, dass das Invertogramm 
mit einer Sensitivität von nur 27% keine zuverlässige Methode in der Diagnostik anorektaler 
Fehlbildungen darstellt. Für die perineale Sonographie ergab sich eine Sensitivität von 86%, 
während beim distalen Kolostogramm eine 100%-ige Sensitivität zu erreichen war (91). An 
unserer Klinik gehört das Invertogramm nicht zur Diagnostik bei Kindern mit anorektaler 
Fehlbildung. Durch die Applikation von Kontrastmittel entstehen aussagekräftigere Bilder als 





Die Bedeutung der Kernspintomographie in der Diagnostik anorektaler Fehlbildungen ist bis 
heute unklar. Besonders wichtig ist die Magnetresonanztomographie (MRT) in der 
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Diagnostik spinaler Anomalien. Das Tethered cord ist häufig mit ARM assoziiert. Es konnte 
gezeigt werden, dass das Tethered cord nicht nur bei Kindern mit einer komplexen Form der 
anorektalen Fehlbildung vorkommt, sondern auch bei Kindern mit unkomplizierten Varianten 
in bis zu 50% der Fälle auftreten kann (92). 
Die MRT kann außerdem helfen, eine genaue anatomische Darstellung des 
Muskelkomplexes aus M. levator ani und Sphinkter ani zu liefern (93). Eine Studie aus 1990 
prognostizierte, dass die MRT die einzige erforderliche Bildgebung im präoperativen Work-
up von anorektalen Fehlbildungen sein wird (94). In den folgenden Jahren zeigte sich, dass 
sie vor allem bei Patienten, die bereits definitiv operiert wurden, ein wichtiges diagnostisches 
Mittel darstellt. Bei Patienten, die postoperativ über persistierende Probleme klagen oder bei 
denen eine Pathologie des Rückenmarks vermutet wird, stellt die MRT für die weitere 
Therapieplanung eine geeignete Bildgebung dar (95). Aktuelle Studien versuchen mit 
modifizierten Methoden der Kernspintomographie die Bildgebung in der präoperativen 
Diagnostik zu optimieren (96). Eine Studie von 2015 konnte zeigen, dass auch die MRT 
mindestens die gleiche diagnostische Sicherheit aufzeigt wie das distale Kolostogramm. Die 
Kernspintomographie konnte die Fehlbildungsvariante in 88% der Fälle bestimmen und das 
Kolostogramm in 61%. In dieser Studie wurde für die MRT kein Kontrastmittel verwendet, 
sondern eine hochauflösendes MRT. Da die Eltern ihre Kinder kurz vor der Untersuchung 
fütterten, war keine Sedierung oder Narkose notwendig. Nur bei einem von 33 untersuchten 
Kindern mit ARM waren die Bilder aufgrund von zu viel Bewegung nicht verwertbar (97).  
 
Die Magnetresonanztomographie hat als großen Vorteil die fehlende Strahlenbelastung im 
Gegensatz zum distalen Kolostogramm und dem MCU. Obwohl in klinischen Studien 
teilweise keine Sedierung bei der Durchführung einer MRT nötig war, können wir dies im 
klinischen Alltag nicht bestätigen. Ein weiterer Nachteil der MRT ist, dass die zu 
untersuchenden Strukturen häufig kleiner als das Auflösevermögen der MRT sind. Ein 
Vorteil des MCUs gegenüber der MRT ist, dass das MCU eine dynamische Untersuchung 
ist, die durch den operierenden Kinderchirurg mitgeleitet werden kann. Hierbei können 
Fistelgänge direkt dargestellt werden und häufig begleitende vesikoureterale Refluxe 
abgebildet und diagnostiziert werden. Die MRT ist außerdem eine Untersuchung, die in der 
klinischen Routine nicht immer zeitnah verfügbar ist. Daher ist für uns das MCU in der 
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präoperativen Diagnostik aussagekräftiger und damit der MRT vorzuziehen.  
 
 
9.1.6 Pränatale Diagnostik 
 
Neben der präoperativen Diagnostik wird heute zunehmend versucht, die Diagnose einer 
anorektalen Fehlbildung bereits pränatal zu stellen. So haben die Eltern die Möglichkeit 
Vorbereitungen zu treffen und die Entbindung in einer spezialisierten Einrichtung zu planen. 
Aktuell gibt es eine Studie, die versucht hat, den Typ der ARM schon vor der Geburt mithilfe 
von Ultraschall festzustellen. Für die Stellung der Diagnose einer ARM ergab sich eine 
Sensitivität von 74 Prozent. Jedoch wurde bei den korrekt diagnostizierten ARM in 3 von 32 
Fällen ein falscher Typ bestimmt (98). Eine norwegische Studie aus 2006, die retrospektiv 
Geburten, die pränatal sonographisch untersucht wurden, von 1987 bis 2004 ausgewertet 
hat, konnte jedoch zeigen, dass nur knapp 16% der Patienten, die mit einer anorektalen 
Fehlbildung geboren wurden, pränatal diagnostiziert wurden. Von den diagnostizierten 
Fällen war das mittlere Schwangerschaftsalter zum Diagnosezeitpunkt 18+4 
Schwangerschaftswochen. In diesen Fällen konnte eine Dilatation des Rektums oder des 
distalen Anteils des Darms sonografisch dargestellt werden und so der Verdacht auf eine 
anorektale Fehlbildung geäußert werden (58). 
 
Die sonografische Suche nach anorektalen Fehlbildungen kann pränatal durchgeführt 
werden, wenn eine weitere Fehlbildung vorliegt, die häufig mit einer anorektalen Fehlbildung 
gemeinsam auftritt. Viele assoziierte Fehlbildungen können bereits intrauterin diagnostiziert 
werden.  In Populationen mit einem hohen Risiko für Analatresien, also mit gesicherten 
Fehlbildungen, die häufig mit Analatresien assoziiert sind, hat die sonographische 
Identifikation des perianalen muskulären Komplexes eine Sensitivität von 100% und 
Spezifität von 99% für die Diagnose einer anorektalen Fehlbildung (99). 
 
Die VACTERL-Assoziation, deren Inzidenz mit 1 auf 10.000 bis 40.000 Lebendgeborene 
angegeben wird, wird zunehmend versucht, pränatal zu diagnostizieren (56). Zu den selten 
pränatal diagnostizierten Kriterien der VACTERL-Assoziation zählen die anorektale 
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Fehlbildung und die tracheo-ösophagealen Fisteln. Im Gegensatz dazu werden vertebrale 
Anomalien, Fehlbildungen des Herzens, der Nieren und Extremitätenfehlbildungen häufiger 
pränatal erkannt (100). 
 
 
9.2 Begleitfehlbildungen im Allgemeinen 
 
Kinder mit anorektalen Fehlbildungen haben zahlreiche Begleitfehlbildungen. Da 
Begleitfehlbildungen potentiell das Leben des Kindes bedrohen können, ist eine genaue 
Diagnostik postnatal notwendig. 50 - 75% der Kinder mit anorektalen Fehlbildungen sollen 
von weiteren Fehlbildungen betroffen sein (17,35,38). 
 
In der Auswertung unserer Daten zu den Begleitfehlbildungen zeigten sich bei 65,4% der 
männlichen Patienten mit anorektaler Fehlbildung weitere Fehlbildungen. Bei den weiblichen 
waren es 61,5%.  
Eine Untersuchung, die in den Niederlanden durchgeführt wurde, zeigte mit 67% eine 
ähnliche Häufigkeit im Auftreten von Begleitfehlbildungen wie in unserem Patientenkollektiv 
(101). Cho et al. kamen auf 71% (3). 
 
Eine Studie in Japan, die Kinder mit anorektalen Fehlbildungen von 1976 bis 1995 
untersuchte, fand mit insgesamt 45,2% ein geringeres Vorkommen von 
Begleitfehlbildungen. 57,2% der untersuchten Patienten hatten nach der Wingspread-
Klassifikation eine „tiefe“ Form der anorektalen Fehlbildung (52). Pei Patienten mit 
perinealen Fisteln zeigte sich auch in unserem untersuchten Kollektiv eine geringere Rate 
an Begleitfehlbildungen. In unserer Klinik wird gezielt nach Begleitfehlbildungen gesucht, 
sodass die Genauigkeit der Untersuchung eine Ursache für die höhere Anzahl an 
Fehlbildungen in unserem Kollektiv sein könnte. 
 
Die Formen der Begleitfehlbildungen wurden in verschiedenen Studien untersucht. In 
unserem untersuchten Kollektiv traten urologische Begleitfehlbildungen am häufigsten auf. 
Insgesamt konnten bei 44,2% der untersuchten Patienten urologische Begleitfehlbildungen 
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festgestellt werden. Genitale Fehlbildungen traten in unserem Kollektiv bei 26,9% der 
Patienten auf. 
 
Bei Cho et al. hatten 49% der untersuchten Kinder mit anorektaler Fehlbildung urogenitale 
Fehlbildungen (3). Hassink et al. hatten mit 43% ein ähnlich häufiges Auftreten von 
urogenitalen Begleitfehlbildungen (101). Kardiale Anomalien traten in unserem Kollektiv bei 
26,9% der Patienten auf, bei Cho et al. zeigte sich mit 27% die gleiche Häufigkeit. 
Fehlbildungen der Extremitäten traten bei unseren Patienten in 3,8% der Fälle auf. Hassink 
et al. hatten mit 16% eine höhere Häufigkeit. 
 
Für gastrointestinale Fehlbildungen zeigte sich in unserem Kollektiv mit 7,7% eine geringere 
Fehlbildungsrate als in der Literatur. Tracheoösophageale Begleitfehlbildungen konnten bei 
unseren Patienten bei 2 männlichen Patienten und einer weiblichen Patientin gefunden 
werden. Bei Hassink et al. waren 24% der untersuchten Patienten mit ARM betroffen (101). 
Bei Cho et al., die Patienten in den USA untersuchten, waren 16%  der Patienten von 
gastrointestinalen Begleitfehlbildungen betroffen (3). Bei Menschen mit dunkler Hautfarbe 
ist das Vorkommen von gastrointestinalen Atresien höher (102). Da der Anteil an 
dunkelhäutigen Bürgern in den USA größer ist, kann dies die Diskrepanz erklären. 
 
 
9.3 Urogenitale Begleitfehlbildungen 
 
Bei Kindern mit anorektalen Fehlbildungen ist der Urogenitaltrakt häufig von 
Begleitfehlbildungen betroffen. Wenn man die embryologischen Grundlagen der Entwicklung 
der anorektalen Fehlbildungen betrachtet, ist dieser Zusammenhang nicht überraschend. 
Durch die Fisteln, die sich als Kommunikation zu den ableitenden Harnwegen, der Harnblase 
oder dem Genitale darstellen, ist der Urogenitaltrakt von der Fehlbildung mitbetroffen. 
Insgesamt traten in unserem Patientenkollektiv urologische Begleitfehlbildungen bei 23 der 
52 untersuchten Fälle auf. Die häufigsten urologischen Fehlbildungen konnten bei 
Patientinnen mit vestibulären Fisteln sowie kloakalen Fehlbildungen mit jeweils 80% 
gefunden werden. Bei den männlichen Patienten waren mit 75% am häufigsten 
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rektovesikale Fisteln mit urologischen Fehlbildungen assoziiert. Bei Patienten mit 
rektourethralen Fisteln zum bulbären Teil der Harnröhre konnten urologische Fehlbildungen 
in 60 % der Fälle festgestellt werden.  
In unserem Kollektiv zeigten sich die meisten urologischen Fehlbildungen bei komplexeren 
Fehlbildungsvarianten. 
 
Laut Pena sollen mehr als 50% der Patienten mit anorektalen Fehlbildungen zusätzliche 
urologische Begleitfehlbildungen haben (siehe Tabelle 12). Die Inzidenz variiert nach der Art 
der Fehlbildungsvariante. Bei den von Pena untersuchten Patienten mit ARM zeigte sich die 
höchste Rate an Patienten mit urologischer Fehlbildung bei Kindern mit einer kloakalen 
Fehlbildung oder einer rektovesikalen Fistel (65). In unserem untersuchten Kollektiv hatten 
80% der Mädchen, die mit einer kloakalen Fehlbildung geboren wurden, urologische 
Fehlbildungen. Die Häufigkeit der urologischen Begleitfehlbildungen bei Kindern mit 
rektovesikaler Fistel war bei unseren Patienten mit 75% ähnlich zu Penas Zahlen. Bei seinen 
Patienten hatten 78% der Kinder mit rektovesikaler Fistel urologische Begleitfehlbildungen. 
Bei unseren untersuchten Mädchen hatten 80% der Mädchen mit vestibulärer Fistel 
urologische Fehlbildungen, dies unterscheidet sich von Penas untersuchtem Kollektiv, bei 
dem nur 41% der Mädchen mit vestibulärer Fistel urologische Fehlbildungen aufwiesen. 
Pena empfiehlt bei allen Patienten mit anorektaler Fehlbidlung sonographisch nach 
Hydronephrose und bei den Mädchen nach einem Hydrokolpos zu suchen. Leider fehlt eine 
detaillierte Angabe um welche Art von urologischen Fehlbildungen es sich handelt. 
In unserer Klinik wird bei Mädchen gründlich nach urogenitalen Fehlbildungen gesucht. Alle 
Mädchen bekommen im Rahmen des diagnostischen Work-ups eine klinische und 
sonographische Untersuchung des Urogenitaltraktes. Hier ist auch zu beachten, dass Penas 
Daten aus dem Jahr 2000 stammen und die bildgebenden Untersuchungen in dieser Zeit 
technische Fortschritte gemacht haben und so die diagnostische Genauigkeit erhöht wurde. 
 
Häufigkeit von urologischen Fehlbildungen bei anorektalen Fehlbildungen nach Pena 
Perineale Fistel 28% 
Keine Fistel 39% 
Vestibuläre Fistel  41% 
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Bulbäre Fistel 46% 
Protastische Fistel 61% 
Kurze Kloake 66% 
Blasenhalsfistel 78% 
Lange Kloake  89% 
Seriendurchschnitt 57% 
Tabelle 12: Häufigkeit von urologischen Fehlbildungen bei anorektalen Fehlbildungen nach 
Pena 
nach Advances in the Management of anorectal malformations (65). 
 
Die Arbeitsgruppe von Wiener und Kieswetter fanden bei 80 von 200 untersuchten Patienten 
mit einer ARM urologische Auffälligkeiten. Es zeigten sich Anomalien des Harntraktes, eine 
neurogene Blase, ein signifikanter Harnwegsinfekt oder andere urologische Komplikationen 
wegen oder bei der Korrektur einer Fistel vom Rektum zum Harntrakt. Sie konnten außerdem 
eine häufigere Inzidenz urologischer Auffälligkeiten bei Jungen feststellen (103). 
 
In unserem untersuchten Kollektiv hatten Patientinnen mit ARM mit vestibulärer Fistel und 
einer kloakalen Fehlbildung mit einem Odds Ratio von 16 die höchsten Odds für das 
Auftreten einer urologischen Begleitfehlbildung zur Basis von Patienten mit perinealen 
Fisteln. Bei den Odds für genitale Begleitfehlbildungen zeigte sich bei uns mit einem OR von 
5,7 bei Patienten mit rektovesikaler Fistel das höchste Risiko. 
Für die männlichen Patienten haben die Patienten mit rektovesikaler Fistel für urologische 
und für genitale Begleitfehlbildungen die höchsten Odds. 
 
Die Studie von Nah et al. bestätigt unsere Daten. Es wurden ebenfalls die Odds Ratios von 
Begleitfehlbildungen bei Kindern mit anorektalen Fehlbildungen berechnet und sie fanden 
die höchsten Odds für urogenitale Begleitfehlbildungen bei Kindern mit rektovesikalen 





9.3.1 Vesikoureteraler Reflux 
 
Ein vesikoureteraler Reflux tritt auch bei anal gesunden Kindern auf. Seine Prävalenz liegt 
zwischen 0,4% - 1,8%. Es ist zu erwarten, dass die wahre Prävalenz höher liegt, ein Reflux 
jedoch bei asymptomatischen Verläufen sowie einer hohen Rate an spontaner Rückbildung 
nicht erkannt wird (104,105). 
In früheren Studien zeigte sich, dass der vesikoureterale Reflux bei 47% der Kinder mit 
„hoher“ ARM und 35% der Kinder mit „tiefer“ ARM bzw. bei 45% der Patienten insgesamt zu 
diagnostizieren war (45). In unserem Kollektiv konnte bei 34,6% der untersuchten Jungen 
ein VUR im MCU diagnostiziert werden. Ein VUR ist damit eine häufige Begleitfehlbildung 
bei Kindern mit anorektalen Fehlbildungen. 
Bei Kindern mit anorektaler Fehlbildung, bei denen ein VUR festgestellt wurde, wurde häufig 
eine schwerwiegendere Form des Reflux (Grad III) gefunden (106). Der Schweregrad 
scheint auch der wichtigste Faktor für das spontane Verschwinden oder Persistieren eines 
Refluxes zu sein, so dass diese Untersuchung für die Kinder von großer Bedeutung ist (107). 
 
Die hohe Inzidenz urologischer Begleitfehlbildungen, besonders des vesikoureteralen 
Refluxes, zeigt die Notwendigkeit der Durchführung einer Diagnostik dieser 
Begleitfehlbildungen. Das Miktionszysturethrogramm zählt zu den Routinemethoden in der 
Diagnostik urologischer Anomalien. Ein MCU sollte bei männlichen Patienten, die mit einer 
anorektalen Fehlbildung geboren werden, erfolgen.  
 
 
9.3.2 Genitale Fehlbildungen 
 
Bei Kindern mit anorektaler Malformation ist das Fehlen der analen Anlage initial die 
auffälligste und bedeutendste Fehlbildung, daher liegt der Schwerpunkt auf der auffälligen 
Fehlbildung, dem Fehlen des Anorektums.  
Im frühen Kindesalter spielen die Sexualorgane eine untergeordnete Rolle. Fertilität hat zum 
Zeitpunkt der operativen Korrektur keine Relevanz. 2013 publizierte das Netzwerk für 
kongenitale urorektale Malformationen (CURE-Net) eine Querschnittsstudie über 
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Sexualfunktionsstörungen bei Erwachsenen mit ARM. In dieser Studie gaben 50% der 
Befragten als psychosoziale Belastung an, dass sie sich neben der Sorge um Kontinenz 
auch um befriedigende Sexualität und eine glückliche Partnerschaft sorgen würden. 65% 
der weiblichen Patientinnen gaben an, regelmäßig Beischlaf auszuüben. 9 von 55 befragten 
Patienten hatten leibliche Kinder. Bereits bei der Korrektur der Fehlbildung ist die Sexualität 
als Prognosefaktor bei Patienten mit ARM wichtig, und der Erhalt der Fertilität sollte bedacht 
werden (108). Diese Faktoren haben zum Zeitpunkt der Korrektur der Analatresie einen 
geringen Einfluss auf die Lebensqualität der Patienten. Im Verlauf des Lebens trägt der 
Anteil der psychosozialen Belastung durch die Fehlbildung entscheidend zur Lebensqualität 
bei. 
 
Genitale Fehlbildungen sind in die VACTERL-Assoziation nicht miteinbezogen.  
Schon 1997 konnte gezeigt werden, dass genitale Begleitfehlbildungen vor allem bei 
Patienten, die eine VACTERL-Assoziation mit anorektalen und renalen Fehlbildungen 
aufweisen, doppelt so häufig auftreten wie bei Patienten mit VACTERL-Assoziation, bei 
denen diese beiden Organkomplexe nicht betroffen sind (109). 
Bei unseren untersuchten Patienten waren genitale Fehlbildungen häufig mit anorektalen 
Fehlbildungen assoziiert. 
Bei 10 von 52 untersuchten Kindern fanden wir genitale Fehlbildungen, dies entspricht 
19,23%. Bei Patientinnen mit vestibulären Fisteln und bei Patienten mit rektovesikalen 
Fisteln treten mit 40% bzw. 50% am häufigsten weitere genitale Fehlbildungen auf. Diese 
beiden Patientengruppen sind ebenfalls am häufigsten von urologischen 
Begleitfehlbildungen betroffen. Zu den genitalen Fehlbildungen in unserem Kollektiv zählten 
zum Beispiel Hypospadie, Skrotum bipartum, Maldeszensus tesis und Vagina duplex. 
 
In unserem Kollektiv hatten 40% der Patientinnen mit rektovestibulärer Fistel genitale 
Fehlbildungen. Eine Studie aus dem Jahr 2009 untersuchte weibliche Patientinnen mit ARM 
mit vestibulären Fisteln. Sie fand bei 17% der untersuchten Patientinnen assoziierte genitale 
Fehlbildungen (110).  
Es zeigte sich für diese Patientengruppe bei unseren Patientinnen eine deutlich höhere Rate 
an Begleitfehlbildungen. In unserer Klinik gehört es zum Work-up die Patienten explizit nach 
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Unsere Daten zeigen, dass bei Kindern mit anorektaler Fehlbildung ein Work-Up zum 
Erkennen von Begleitfehlbildungen notwendig ist. Besonders der Urogenitaltrakt muss 
klinisch und mittels Bildgebung untersucht werden. Das Miktionszysturethrogramm ist eine 
etablierte Methode zum Erkennen urologischer Fehlbildungen.  
Es dient sowohl zur Suche von Begleitfehlbildungen als auch zur Diagnostik der anorektalen 
Fehlbildung. Unsere Ergebnisse haben gezeigt, dass das MCU zuverlässig das Vorliegen 
und die topographische Lage einer Kommunikation zum Rektum darstellen oder 
ausschließen kann. Das MCU stellt damit eine Alternative zum distalen Kolostogramm in der 
präoperativen Diagnostik anorektaler Fehlbildungen bei Jungen dar. Der größte Nachteil des 
MCUs ist die Strahlenbelastung, die auch beim distalen Kolostogramm besteht. Bisher gibt 
es keine etablierte, zuverlässige diagnostische Methode ohne Strahlenbelastung. 
Wir empfehlen nach der Geburt eines Jungen mit anorektaler Fehlbildung die Durchführung 
eines Miktionszysturethrogramms. Kann die Fehlbildungsvariante im MCU ausreichend 
genau dargestellt werden, besteht die Möglichkeit einer primär definitiven korrigierenden 
Operation und es muss kein Kolostoma angelegt werden. 
 
Um eine verlässliche Empfehlung zum Work-Up von Neugeborenen mit anorektalen 
Fehlbildungen zu geben, sind die Patientenzahlen dieser Studie zu klein. Da anorektale 
Fehlbildungen insgesamt zu den seltenen Fehlbildungen gehören, sind die Fallzahlen 
entsprechend klein. Weitere Studien an großen Zentren sind nötig, um unsere 
Empfehlungen zu bestätigen. 
 
Es sollte in Zukunft weiter die Wertigkeit des Miktionszysturethrogrammes in der Diagnostik 
von anorektalen Fehlbildungen untersucht werden, sowie die kritische Evaluation des 
distalen Kolostogramms als etablierte Methode erfolgen.  
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